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ACA: Arteria cerebral anterior. 


ACM: Arteria cerebral media. 

2 ACP: Arteria cerebral posterior. 

ACV: Accidente cerebrovascular. 

2. AGT: Amnesia global transitoria. 

+ AMS-C: Atrofia multisistémica cerebelosa. 

= AMS-P: Atrofia multisistémica parkinsoniana. 
= AMS: Atrofia multisistémica. 

. APP: Afasia progresiva primaria. 


APPof: Afasia progresiva primaria no fluente. 

APT: Amnesia posttraumática. 

AVC: Accidentes cerebrovasculares. 

AVD: Actividades de la vida diaria. 

BDI: Beck Depression Inventory. 

BNT: Boston Naming Test. 

BRB:N: Brief Repeatable Battery of Neuropsychologi- 
cal Test. 

CADASIL: Cerebral Autosomal Dominant Arterio- 
pathy with Subcortical Infarcts and Leukoencepha- 
lopathy. 

CAM: Confusion Assessment Method. 

CI: Coeficiente intelectual. 

CIE: Clasificacion internacional de enfermedades. 

CPF: Corteza prefrontal. 

DC-E: Demencia cuerpos de Lewy. 

DCB: Degeneración córtico-basal. 

DCL: Deterioro cognitivo leve. 

DFT: Demencia frontotemporal. 

DFT ve: Demencia frontotemporal variante conduc- 
tual, 

DLB Consortium: Consortium on Dementia with Lewy 
Bodies. 

DRS: Delirium Rating Scale. 

DS: Demencia semantica. 

DSM: Diagnostic and Statistical Manual of Mental Di- 
sorders. 


© Ediciones Pirámide 


Indice de abreviaturas 


EA: Enfermedad de Alzheimer. 

EDSS: Expanded Disability Status Scale. 

EEG: Electroencefalograma. 

EH: Enfermedad de Huntington. 

ELF: Epilepsia lóbulo frontal. 
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La neuropsicología es una subdisciplina de la 


psicología que estudia la relación entre la conduc- 


ta y las bases anatómicas que la sustentan. En la 


` actualidad, en esta disciplina coexisten los mode- 


los de la neuropsicología cognitiva junto con los 
de la neuropsicología clínica, que a su vez se han 


“ido actualizando con nuevos enfoques que provie- 


nen del auge del uso de nuevos métodos instru- 
mentales, como las técnicas de neuroimagen, que 
aportan nuevos datos al conocimiento sobre el 
cerebro humano. 

Podemos afirmar que la neuropsicología está 
de plena actualidad dentro del ámbito de la psi- 
cología y las neurociencias en general, experimen- 
tando un gran desarrollo tanto en el ámbito aca- 
démico como en el clínico. Hoy en día, en la gran 
mayoría de universidades españolas existe una 
asignatura de neuropsicología y másteres especia- 
lizados en esta disciplina, lo cual permite que se 
vayan generando nuevos intereses y futuros pro- 
fesionales. En este sentido, la práctica profesional 
de la neuropsicología también lleva años de desa- 
rrollo y expansión, ya que cada vez son más los 
centros especializados en atender el amplio espec- 
tro de enfermedades que afectan al sistema ner- 
vioso central, patologías que provocan problemas 
físicos, cognitivos, emocionales y conductuales, y 
que, por tanto, requieren de una atención inter- 
disciplinar, incluyendo la atención neuropsicoló- 
gica, 
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Prólogo 


La escritura de este manual se fue realizando 
muy poco a poco, y surgió de una necesidad didác- 
tica, nutriéndose de manuales similares anterior- 
mente publicados, los cuales fueron mi principal 
fuente de lectura durante mis años de estudiante y 
también durante mis primeros años como docente. 
Por tanto, el propósito este libro es simplemente el 
de aportar los fundamentos más básicos de la neu- 
ropsicología a estudiantes y profesionales interesa- 
dos en adentrarse en esta disciplina, de una forma 
clara y sintética, sin pretensión de entrar en inves- 
tigaciones muy puntuales. 

El manual consta de doce capítulos estructu- 
rados en dos bloques. En un primer bloque se 
aborda la descripción de los síndromes neuropsi- 
cológicos clásicos: alteraciones de la atención y la 
conciencia; alteraciones de la percepción y reco- 
nocimiento: agnosias; alteraciones del lenguaje: 
afasias y otros trastornos relacionados con la co- 
municación; alteraciones de la memoria: amne- 
sias; alteraciones motoras: apraxias; alteraciones 
del lóbulo frontal: síndromes disejecutivos. En un 
segundo bloque se tratan los principales trastor- 
nos neuropsicológicos: neuropsicología de las de- 
mencias; neuropsicología de los traumatismos 
craneoencefálicos; neuropsicología de los acci- 
dentes cerebrovasculares; neuropsicología de las 
epilepsias; neuropsicología de las enfermedades 
desmielinizantes: esclerosis múltiple; neuropsico- 
logía de los trastornos del movimiento. 
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4. INTRODUCCION 


La «atención» es un concepto amplio que 
abarca distintas capacidades cognitivas en las que 
se encuentran involucradas distintas zonas anató- 
micas. La «atención» se puede considerar como 
una función cognitiva necesaria para poder reali- 
zar otros procesamientos cognitivos, desde per- 
ceptivos hasta procesos de aprendizaje, memoria 
de trabajo, lenguaje, razonamiento, etc. Desde el 
ámbito de la neuropsicología, el estudio de las 
funciones atencionales ha resultado confuso, ya 
que existen diversos procesos atencionales y en 
consecuencia distintas definiciones para el con- 
cepto de «atención» o de los distintos mecanismos 
atencionales, Además, a este hecho de no poder 
unificar la atención en un solo proceso cognitivo 
se une otro problema de particular importancia en 
el ámbito clínico neuropsicológico, como es la di- 
ficultad de poder desligar, durante la evaluación, 
la relación de los distintos procesos atencionales 
entre sí, o la relación existente entre los distintos 
procesos atencionales y otros procesos cognitivos. 

En el día a día, un individuo está expuesto a 
cantidad de estímulos provenientes de su entorno. 
Es por eso por lo que quizás uno de los aspectos 
más importantes de la atención consiste en selec- 
cionar los estímulos del entorno que sean más re- 
levantes para la realización de nuestra conducta 
y para alcanzar objetivos concretos. 

Un acuerdo existente en el ámbito de la aten- 
ción es el hecho de que hay una atención incons- 
ciente, que es automática, carece de intención y 
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Alteraciones de la atención 


y de la conciencia 


no interfiere en la realización de otros procesos 
cognitivos, y una atención consciente o controla- 
da, que requiere intención y concentración por 
parte del sujeto y que, por tanto, interfiere en la 
realización de otros procesos cognitivos. 

Desde el punto de vista anatómico, la aten- 
ción no se encuentra localizada en una estructura 
concreta, sino que son varias las estructuras y re- 
des cerebrales implicadas en los procesos atencio- 
nales, 


2. MODELOS ANATÓMICOS 
DE LA ATENCIÓN 


2.1. Modelo de Mesulam (1990; 1998) 


Mesulam propone un modelo basado en la 
idea de que la atención se sustenta en una red al- 
tamente organizada e interconectada. Según el 
modelo, la atención estaría sustentada por dos 
componentes o subsistemas cerebrales: la «matriz 
atencional» o «función de estado», y el «canal aten- 
cional» o «función vector». El sistema que Me- 
sulam denomina «matriz atencional» o «función 
estado» equivale al nivel de arousal o el sistema 
reticular activador y sus influencias reguladoras 
sobre otras áreas anatómicas, como el tálamo, sis- 
tema límbico, áreas frontales o ganglios basales. 
Este sistema regula la capacidad de procesamien- 
to de la información, el nivel de vigilancia, la efi- 
ciencia en la detección de estímulos, la capacidad 
de focalización, la resistencia a la interferencia o 
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la relación señal-ruido. El «canal atencional» o 
«vector de atención» se encargaría de seleccionar 
el tipo de información a la que atender, y de regu- 
lar y dirigir la atención centrada en el objetivo de 
la acción, dentro de espacios conductuales rele- 
vantes en diversas dimensiones (extrapersonal, 
mnemónico, semántico, visceral, etc.). 

Desde el punto de vista anatómico, Mesulam 
postula la existencia de cuatro áreas cerebrales re- 
levantes en los procesos atencionales: 


— Sistema reticular activador: área subcorti- 
cal atencional, importante para mantener 
la activación o nivel de arousal en cada 
una de las áreas corticales relacionadas 
con la atención (cingulado, frontal y parie- 
tal). 

— Sistema atencional límbico: las neuronas 
del giro cingulado aportan un mapa para 
la asignación del valor de las coordenadas 
espaciales. Sería el encargado de los aspec- 
tos motivacionales de la atención. 

— Sistema atencional motor: el lóbulo fron- 
tal (incluidos los campos oculares fronta- 
les) se encargaría de escanear, explorar, 
alcanzar y fijar los actos motores, Este sis- 
tema interviene, por tanto, en la planifica- 
ción y organización espacial de la explora- 
ción ocular. 

— Sistema perceptivo: formado por el lóbulo 
parietal posterior. Las neuronas de la cor- 
teza parietal permiten coordinar el acceso 
a una representación multimodal del espa- 
cio extrapersonal y modular el valor de los 
acontecimientos sensoriales, incrementan- 
do o disminuyendo el impacto sináptico 
de los grupos neuronales de dicha región. 


Mesulam propone además la existencia de 
una asimetría cerebral en la regulación del tono 
atencional general, de tal forma que el hemisferio 
derecho dedica más actividad neuronal a las ta- 
reas atencionales que el izquierdo. De este modo, 
según el modelo de Mesulam, el hemisferio dere- 
cho es capaz de atender a ambos hemiespacios, 
mientras que el izquierdo está implicado de forma 
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casi exclusiva en la atención del espacio contrala- 
teral. 


2.2. Modelo de Posner y Petersen (1990) 


Es uno de los modelos mas aceptados en el 
estudio de los procesos de atención tanto a nivel 
teórico como clínico. Estos autores describen tres 
redes: una red posterior, otra anterior y una red 
de vigilancia. Aunque este modelo no abarca to- 
dos los aspectos de la atención, sí constituye un 
buen punto de partida para revisar lo que se 
conoce acerca de los procesos atencionales y las 
bases anatómicas que los sustentan (Posner y 
Rothbart, 1991). 


— La red posterior estaría involucrada en la 
orientación visual y la atención focalizada 
por la aparición de estímulos visuales re- 
levantes en la escena visual. La orienta- 
ción hacia estímulos relevantes puede dar- 
se de forma explícita con un movimiento 
de cabeza y de ojos hacia el estímulo rele- 
vante (fenómeno denominado foveación), 
o se puede atender al campo visual de for- 
ma no explícita (atención encubierta). Por 
otra parte, la orientación hacia la región 
del campo visual puede descomponerse en 
tres operaciones: retirar la atención del si- 
tio previamente seleccionado, transferir 
la atención hacia el estímulo relevante y 
mantener la atención hacia el estímulo re- 
levante. A nivel anatómico, esta red aten- 
cional incluye la corteza parietal posterior, 
los colículos superiores y el núcleo pulvi- 
nar del tálamo (Corbetta, Kincade, Ollin- 
ger, McAvoy y Shulman, 2000). 

-— Por su parte, la red atencional anterior, o 
también denominada de control ejecutivo, 
se encuentra implicada en procesos aten- 
cionales de control consciente, y en la ini- 
ciación o inhibición de una respuesta O 
situaciones que requieran de respuestas 
novedosas. Estarian involucradas en este 
tipo de red áreas prefrontales, como el cór- 
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tex cingulado anterior o el córtex pre- 
frontal dorsolateral fundamentalmente 
izquierdo (MacDonald, Cohen, Andrew y 
Carter, 2000). 

—- La red de vigilancia es importante para 
mantener un nivel de alerta óptimo, e in- 
fluye sobre las redes de atención anterior 
y posterior. El sistema que sustenta la red 
de vigilancia es el sistema noradrenérgico, 


Alteraciones de la atención y de la concie 


la red de vigilancia activa el hemisfe ; 
recho en tareas en las que se debe: man- — 
tener la alerta durante ocupaciones de 
tiempo de reacción o en las que se debe: 
detectar la aparición de estímulos poco 
frecuentes. 


TABLA 1.1 


* as da . , 
Cuadro resumen de los distintos modelos anatomolfuncionales de redes atencionales 


Redes atencionales .. 
+ de Mesulam, 


Localización anatómica.. 22 Funciones © 


Sistema reticular Sistema reticular ascendente. 4 Activador del arousal. 


Sistema limbico Córtex cingulado. Motivación atencional. 


Corteza frontal (incluidos campos ocula- | Escanear, explorar, alcanzar y fijar los actos 
res). motores. 


Sistema motor 


| Coordinar el acceso a una representación mul- 
timodal de! espacio extrapersonal y modular 
el valor de los acontecimientos sensoriales. 


Sistema perceptivo Corteza parietal posterior, 


E Redes atencionales *: 
ode Posner y Petersen 


23 Localización anatómica punitin AN 


e 


Corteza parietal posterior, los colículos su- Orientación visual y la atención focalizada 
periores y el núcleo pulvinar del tálamo. por la aparición de estímulos visuales rele- 
vantes en la escena visual. 


Red posterior 


Córtex cingulado anterior y corteza pre- | Procesos atencionales de control consciente, 
frontal dorsolateral de hemisferio izquierdo. | iniciación o inhibición de una respuesta o si- 
tuaciones que requieran de respuestas nove- 


| dosas. 


Sistema noradrenérgico situado en el locus | Influye en el funcionamiento de la red ante- 
cocruleus. rior y posterior y mantiene el nivel de alerta 
óptimo. 


Red anterior 


Red de vigilancia 


BE Redes atencionales oie be 
de Corbetta y Shulman: 


2320. Localización anatómica toat Funciones 


Frontoparietal dorsal | Corteza intraparietal y de los campos ocu- Selección de estímulos y respuestas de mane- 
lares frontales. ra voluntaria o en virtud de las metas del in- 
dividuo. 


Frontoparietal ventral | Unión temporoparietal y cortex prefrontal | Detección de estímulos conductualmente re- 
ventral del hemisferio derecho. levantes y, en particular, aquellos novedosos 
e inesperados. 
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La teoría original de Posner defiende la idea 
de que las tres redes son sistemas anatómica y 
funcionalmente conectados entre sí. En este sen- 
tido, la red anterior ocuparía un papel principal, 
ya que es capaz de modular a las otras redes cuan- 
do la condición de la tarea atencional lo requiere. 


2.3. Modelo atencional de Corbetta 
y Shulman (2002) 


Este modelo de redes atencionales descrito 
por Corbetta y Shulman (2002) se podría consi- 
derar una revisión e integración de los modelos 
de redes atencionales descritos anteriormente, Es- 
tos autores describen dos redes o sistemas aten- 
cionales que se encuentran segregados y que se 
ocupan de dos tareas atencionales distintas, pero 
a la vez complementarias: un sistema atencional 
de control del interés dirigido a una meta y otro 
sistema basado en la respuesta a estímulos rele- 
vantes (sobre todo los que resultan llamativos e 
inesperados para el comportamiento): 


— La red frontoparietal dorsal integraría 
partes de la corteza intraparietal y de los 
campos oculares frontales. Esta red estaría 
implicada en mecanismos de selección de 
estímulos y respuestas de manera volunta- 
ria o en virtud de las metas del individuo 
(sistema atencional top-down o de arriba- 
abajo). Este sistema correspondería a los 
componentes parietal y frontal del modelo 
de Mesulam (1990), y se extiende con la 
implicación de los campos oculares fron- 
tales al modelo de sistema posterior de 
Posner y Petersen (1990). 

— Sistema de localización frontoparietal 
ventral y de lateralización derecha, que in- 
tegraría estructuras como la unión es 
roparietal y córtex prefrontal ventral, 
estaría especializado en la detección a 
estimulos conductualmente relevantes, y 
en particular aquellos novedosos e ines- 


perados. Funcionaria como un «cortocir- 
cuito» del primer sistema (frontoparietal 
dorsal) cuando los estimulos se detectan 
fuera del foco de procesamiento. 


3. MODELO CLINICO DE ATENCION 


Relacionado con los conceptos anteriormente 
desarrollados, pero desde un punto de vista clini- 
co, el concepto de «funciones atencionales» tam- 
bién implica desde procesos básicos como el esta- 
do general del arousal, hasta la capacidad de 
focalizar, dividir o sostener la atención durante la 
realización de tareas cognitivas. Sohlberg y Ma- 
teer (2001) describieron un modelo para la eva- 
luación de la atención basado en los datos apor- 
tados por la neuropsicología experimental. Desde 
el punto de vista neuropsicológico, las capacida- 
des atencionales estudiadas que se evalúan en la 
práctica clínica son: 


— Arousal: activación general del organismo 
que implica la capacidad de estar alerta y 
de seguir estímulos u órdenes. 

— Atención focalizada: habilidad para enfo- 
car la atención hacia un estímulo determi- 
nado. 

— Atención sostenida: capacidad de mante- 
ner el estado de atención o vigilancia cons- 
ciente durante un período de tiempo pro- 
longado, 

— Atención selectiva: la capacidad de selec- 
cionar la información relevante inhibien- 
do la atención a estímulos irrelevantes. 

— Atención alternante: capacidad de cam- 
biar el foco atencional de una tarea a otra 
que requiere de procesamientos cognitivos 
distintos, controlando el procesamiento de 
la información en cada momento. 

— Atención dividida: capacidad de distribuir 
los recursos atencionales a varias tareas 
que pueden ser realizadas de forma simul- 
tánea. 
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n el modelo atencional de Mesulam la atención estaría sustentada en dos compo! 
atencional» O «función de estado», y el «canal atencional» o «función: vector». I EI p 


‘de regular y dirigir. la atención centrada en una acción. Desde el punto de vista anatómico, Mesulam 
- describió cuatro áreas relevantes en los procesos atencionales: el sistema reticular, ‘el giro cingulado 
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“(sistema atencional límbico), la corteza” frontal Ta atencional motor) yla: corteza parietal (sis- 


tema atencional perceptivo): 


-—- Posner y Petersen describieron: un modelo dtoncionál formado por tres redes: la red posterior, que 
incluye: la corteza parietal posterior, colículos superiores y núcleo pulvinar del tálamo y que se en- 
carga de la orientación visual y atención focalizada; la red anterior o de control ejecutivo, formada 
por la corteza cingulada anterior y prefrontal dorsolateral, relacionada con el control atencional cons- 

“ciente; y la red de vigilancia, formada p el sistema noradienérgico: del: locus coeruleus y encargada 


de mantener: el nivel: óptimo de alerta. 


= El modelo de Corbetta y Shulman postula la existencia de dos redes: la frontoparietal dorsal, que se: 
y encargaría de la selección y respuesta voluntaria (mecanismo top- down): y el sistema de localización 
ne frontoparietal ventral gerechio; que se ara dé la detección de estímulos relevantes, novedosos 


e inesperados... 


a El modelo. clinico. ‘atencional de Sohlberg y Mateer propone las siguientes funciones atencionales: 


oo arousal, atención focalizada, sostenida, selectiva; altemante yO dividida. 


4. ALTERACIONES DEL AROUSAL: 
SÍNDROME CONFUSIONAL AGUDO 
O DELIRIUM 


Son diversas las situaciones clínicas (daño ce- 
rebral intracraneal, alteraciones metabólicas, con- 
sumo de sustancias, etc.) que se han relacionado 
con trastornos del arousal, destacando tres patro- 
nes generales de alteración (Scott, 2011): hipoa- 
rousal (hipoactivación), hiperarousal (hiperacti- 
vación) y trastorno mixto. 

Los pacientes que presentan un descenso del 
nivel de arousal (hipoarousal) se muestran estu- 
porosos, somnolientos y cansados. Presentan un 
lenguaje y una interacción con el entorno reduci- 
dos y, por tanto, presentan alteración para la rea- 
lización de las actividades de la vida diaria (AVD) 
básicas. La evaluación neuropsicológica es dificil 
(o imposible) con estos pacientes, ya que, a dife- 
rencia de los pacientes con problemas atenciona- 
les, el principal problema que presentan es que 
son incapaces de mantenerse despiertos el tiempo 


© Ediciones Pirámide 


a ns. a OO 


suficiente para realizar cualquier tipo de valora- 
ción, 

Por el contrario, los pacientes que presentan 
hiperarousal muestran un patrón de hiperactividad 
comportamental, se muestran agitados e irritables, 
y en algunos casos también pueden presentar alu- 
cinaciones e ideas delirantes. También pueden 
mostrar labilidad emocional (llanto y risa descon- 
trolados e inapropiados). Al igual que en el caso 
de pacientes con hipoarousal, es difícil realizar 
cualquier tipo de exploración clínica, ya que estos 
pacientes presentan un trastorno atencional muy 
severo, 

La mayoría de los pacientes con problemas de 
arousal presentan fluctuación de los niveles de 
conciencia, en los que se alternan los períodos de 
hipoactividad con los de hiperactividad, que pue- 
den fluctuar a lo largo del día o en periodos de 
minutos u horas, 

El diagnóstico clínico más establecido relacio- 
nado con alteraciones del arousal es el denomina- 
do síndrome confusional agudo o delirium. Clini- 
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= Gamente este síndrome es un déficit de los niveles 
E de arousal cuya sintomatologia clinica se caracte- 

=- Tiza por un Cuadro de inicio brusco y de curso 
a -fluctuante y reversible, en el que los pacientes pre- 
_ Sentan alteración del nivel de la conciencia y aten- 
funciones Cognitivas, 
doración, frialdad.. ), 
ar alteraciones emocio- 
k delirantes y alucina- 
_ Giones. $ recuencia en pacientes 
<= hospitalizados de edad avanzada, y supone una 


“que de forma individual no dan lugar a este cua- 
dro clinico, pero que de forma conjunta forman 
el diagnóstico de este síndrome. A nivel clínico, se 
han diferenciado varios subtipos de sindrom 

confusional agudo en relación a la alteración HE 


comotora que predomine en el i 
ERA el paciente (Trze- 


— Subtipo hipoactivo: el paciente presenta 
bajo nivel de conciencia y disminución de 
la actividad psicomotora. 

— Subtipo hiperactivo: presenta aumento de 
alerta, inquietud o agitación psicomotora 

o : — Subtipo mixto: con fluctuación de altera- 

CO ciones características de los dos subtipos 

: anteriores. 


l pie diversos los factores desencadenantes aso- 
ciados al sindrome confusional agudo, cualquier 


: T enana desequilibrios metabólicos, toma 
IALTA >- : i > 

x: 0e lármacos, abstinencia de los mismos, o absti- 
drogas de abuso (Fleminger, 


digan coo irium Rating Scale (DRS E 
ada por Bulbena et al., 1996. Otro de los Aes 


mentos clinicos desarrollados para valorar el sin- : 


drome confusional 


para estado confusional de Strub y Black (1993) 
facilita evaluar periódicamente a estos pacientes 
y su puntuación total permite establecer una co- 
rrelación con la intensidad del cuadro. 


progresivo, por lo que es necesario recoger infor- 
mación sobre la sintomatología del paciente antes 
del Ingreso. En ocasiones ambos diagnósticos (de- 
mencia y delirium) pueden aparecer de forma 
conjunta. En estos casos, si el paciente no ha sido 
previamente diagnosticado, es necesario que re- 
mitan los sintomas para poder realizar una valo- 
ración neuropsicológica completa y ver si el pa- 
ciente presenta perfil de deterioro cognitivo 
compatible con el diagnóstico de demencia. Por 
otra parte, el delirium hipoactivo puede confun- 
dirse en algunos casos con la sintomatología de- 

presiva, aunque el paciente depresivo normalmen- 

te no presenta el grado de disminución del nivel de 
Conciencia que presenta un paciente con síndrome 
confusional agudo, ni las fluctuaciones de los sin 
tomas a lo largo del dia. i 


5. SÍNDROME DE HEMINEGLIGENCIA 


_ Un aspecto importante de los procesos aten- 
cionales es la capacidad de dirigir de forma cons- 


(AVC) pueden producir una incapacidad de aten- 
dera la información que se presenta en el hemies- 
pacio contralateral al hemisferio lesionado, lo ue 
se conoce como heminegligencia, N lalo se 
produce por lesiones en el hemisferio derecho 
> 
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<que provocan heminegligencia del hemiespacio 
izquierdo, aunque también puede ocurrir en pa- 
~ cientes con lesiones izquierdas, que en su caso pre- 


sentarán una heminegligencia derecha (normal- 


mente la clínica en estos pacientes es mucho más 


leve). Se suelen utilizar en la práctica clínica dis- 


| tintos términos para referirse al mismo síndrome 


clínico, tales como «negligencia espacial», «hemi- 
negligencia espacial», «negligencia unilateral». 

A su vez, existen otros tipos de heminegle- 
gencia: 


1. Heminegligentia atencional o sensorial: 
en la cual los pacientes no son conscientes 
de los estímulos que se presentan en el 
lado contralateral a la lesión (sean cosas, 
personas, sonidos), pero sí son capaces de 
atender a los estímulos que se presentan 
a nivel ipsilateral (mismo lado que el he- 
misferio lesionado). Un ejemplo sería un 
paciente que solo atiende a la parte dere- 
cha de su plato al comer y se deja sin co- 
mer toda la parte izquierda, 

2. Hemisomatognosia: pacientes que negli- 
gen su propio espacio personal y no atien- 

den a partes del lado contralateral a la 
lesión de su propio cuerpo. En este tipo 
de heminegligencia los pacientes solo vis- 
ten media parte de su cuerpo, se afeitan 
la mitad de la barba o se pintan la mitad 
de los labios, 

3. Heminegligencia motora o hemiacinesia: 
denominada también heminegligencia in- 
tencional motora, en la cual el paciente 
presenta un problema de iniciación o res- 
puesta motora a un estímulo que se en- 
cuentra en el lado contralateral a la le- 

sión. Clinicamente puede mostrarse como 
hipocinesia, en la cual el paciente presen- 
ta un problema de movilidad en forma de 
movimiento retardado de las extremida- 
des izquierdas (descartándose cualquier 
problema motor). Este tipo de alteracio- 
nes pueden manifestarse cuando el pa- 
ciente debe realizar movimientos espon- 
táneos o cuando necesita realizar una 
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respuesta motora con las extremidades 
izquierdas hacia un estímulo externo. 
término «alocinesia» hace referencia a que 
el paciente moviliza la extremidad contra- 
ria a la que se le ordena mover o, en el 
caso de los pacientes con negligencia, uti- 
lizan las extremidades derechas (ipsilesio- 
nales) cuando deben utilizar las izquierdas 
(contralesionales). El término «hipome- 
tria» se muestra como una limitación en 
la amplitud del movimiento. 

4. Heminegligencia representacional: se des- 
cribe como la incapacidad de imaginar el 
espacio situado en el lado contralateral a 
la lesión (Bisiach y Luzzati, 1978) de lu- 
gares bien conocidos por el paciente. 
También se han descrito casos en los que 
el paciente mostraba un defecto en la co- 
pia de dibujos de la parte contralesional, 
mientras que podian realizarlos correcta- 
mente de forma espontánea (Guariglia, 
Padovani, Pantano y Pizzamiglio, 1993). 


Por otra parte, se ha observado una gran hete- 

rogeneidad en los pacientes con heminegligencia 
visual, pudiéndose distinguir entre heminegligen- 
cias alocéntricas y egocéntricas (Rorden et al., 
2012). La heminegligencia visual alocéntrica es 
aquella en la que el paciente ignora el lado contra- 
lesional de los objetos, independientemente de su 
posición en el espacio, mientras que en la hemine- 
gligencia egocéntrica el paciente no responde a los 
estimulos del lado contralesional. Un daño en las 
vías visuales ventrales (temporales), que se encar- 
gan de enviar información detallada sobre el objeto, 
genera una heminegligencia alocéntrica, mientras 
que un daño en las vías visuales dorsales (parietales) 
genera deficiencias egocéntricas (Grimsen, Hilde- 
brandt y Fahle, 2008) (véase la figura 1.1). 

Otros pacientes con lesiones derechas pueden 
presentar el fendmeno de extinción (que se consi- 
dera una forma menos severa de negligencia), en 
el que la heminegligencia solo se manifiesta cuan- 
do los estímulos (ya sean sensoriales, visuales o 
auditivos) se presentan de forma bilateral, En este 
caso, el paciente que presenta el fenómeno de ex- 
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Figura 1.1 e Negen centrada en el espacio o egocéntrica (izquierda) y negligencia centrada en el objeto o alocén- 
trica (derecha). 


tinción atiende de forma correcta a los estímulos 
de su lado izquierdo cuando se presentan de for- 
ma aislada, también a los de su lado derecho si se 
presentan solos; sin embargo, si el mismo objeto 
se presenta simultáneamente a derecha e izquier- 
da, el paciente solo ve el de su derecha, mostran- 
do una negligencia hacia el de su izquierda (véase 
la figura 1.2). 


Muchos pacientes con negligencia pueden pre- 
sentar anosognosia, que se define como aquella 
entidad patológica en que los pacientes no tienen 
conciencia de sus déficits funcionales. Así pues, 
puede ser que nos encontremos con un paciente 
negligente que es consciente de sus déficits, pero la 
mayoría de estos pacientes solo son conscientes de 
sus problemas de heminegligencia mostrándoles 


Figura 1.2.—Fenómeno de extinción. 
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- dichos déficits y haciéndoles que sean conscientes 
* de los mismos (Parton, Malhotra y Hussain, 2004), 


5.1. Bases anatómicas 
de la heminegligencia 


Tradicionalmente, la heminegligencia se asocia 
a lesiones de hemisferio derecho y en especial a las 
lesiones que implican el lóbulo parietal inferior 
derecho y la zona de la unión temporoparietal. 
Otros estudios han relacionado las lesiones en el 
giro temporal superior con heminegligencia espa- 
cial (Karnath, Feber y Himmelbach, 2001). Poste- 
riormente, un estudio volumétrico de alta resolu- 
ción realizado con pacientes que habían sufrido 
infarto en la arteria cerebral media izquierda y 
sufrían heminegligencia describió que, aunque la 
mitad de los pacientes presentaban lesiones en el 
giro temporal superior derecho, esta área no se 
encuentra persistentemente asociada a heminegli- 
gencia, sino que describieron que era otra área la 
que se asociaba al síndrome de heminegligencia, 
en concreto el giro angular (Mort et al., 2003). En 
este mismo estudio los autores también observa- 
ron que pacientes que habían sufrido infartos en 
la arteria cerebral posterior derecha presentaban 
el síndrome de heminegligencia asociado a lesio- 
nes parahipocampales (superficie medial del lóbu- 
lo temporal conectada con el córtex parietal). 

Por otra parte, también se han descrito casos 
de heminegligencia en lesiones asociadas al lóbu- 
lo frontal inferior y giro frontal medial, aunque 
en este tipo de lesiones la heminegligencia es en 
su mayor medida de carácter transitorio (Parton, 
Malhotra y Hussain, 2004). 

Además de lesiones asociadas a zonas corti- 
cales, lesiones en áreas subcorticales como los 
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ganglios basales o tálamo derecho pueden pr 
cir heminegligencia, aunque estudios: 
con SPECT (del inglés Single Photon. Emissio 
Computed Tomography), muestran que estas les 
nes producen hipoperfusión en zonas frontales ; y ; 
parietales (Hillis et al., 2002). S 


6. SÍNDROME DE BALINT 


En 1909 Balint describió a un paciente cuya 
lesión bilateral parietal se asociaba a sintomas vi- 
suales extraños, que provocaban alteración de la 
atención y la percepción. Este paciente tenía los 
campos visuales intactos, podía reconocer, utili- 
zar y nombrar objetos, dibujos y colores, pero 
presentaba la siguiente tríada de síntomas (Kolb 
y Whishaw, 2006): 


— Simultagnosia: es un tipo de agnosia en la 
que el sujeto es incapacidad de atender a 
más de un objeto a la vez (aunque los re- 
conoce si se presentan individualmente). 

— Ataxia óptica: el paciente no puede reali- 
zar movimientos oculares guiados visual- 
mente, es incapaz de orientar la mirada, 
localizar y agarrar objetos, 

— Apraxia ocular: inhabilidad para mover 
voluntariamente los ojos a una posición. 


Es un síndrome poco frecuente y se asocia a 
lesiones bilaterales de la unión parietooccipital, 
estando afectadas la circunvolución angular (área 
crítica en la aparición de este síndrome), zona 
dorsolateral del lóbulo occipital (área 19 de Brod- 
mann) y en ocasiones también el precuneus (Ra- 
fal, 1997). 


¿:— El síndrome confusional agudo es un athdrome de causa orgánica secoldne a diversos factores des- 
encadenantes, que se caracteriza por una “alteración del nivel de conciencia y atención, alteración 
de otras funciones cognitivas, cambios autonómicos y en ocasiones también se pueden observar 

l alteraciones emocionales y conductuales, ideas delirantes y alucinaciones. | 
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La heminegligencia se define como la incapacidad de atender a la mionmacian que se presenta en 


el hemiespacio contralateral al hemisferio lesionado, 

Ademas de la heminegligencia atencional, existen otros tipos de heminegligencia: hemnidomatognosla 
(pacientes que negligen su propio espacio personal); hemiacinesia (el paciente presenta un proble- 
ma de iniciación o respuesta motora a un estímulo contralateral a la lesión); y heminegligencia re- 
presentacional (incapacidad de imaginar el espacio situado en el lado contralateral a la lesión). 

Las lesiones que se relacionan con la heminegligencia se sitúan en el lóbulo parietal inferior y zona 
de la unión temporoparietal derecha... 

Las lesiones en vías visuales parietales dorsales se asocian a la negligencia egocéntrica (negligen- 
cia del espacio contralateral a la lesión), mientras que las lesiones en vías visuales temporales ven- 
trales se asocian a la negligencia alocéntrica (centrada en la extinción de la parte contralateral a la 
lesión de un objeto). 

El síndrome de: Balint es un síndrome poco frecuente en el que el paciente presenta simultagnosia, 
ataxia óptica y apraxia ocular. Es debido a lesiones parietooccipitales bilaterales. 
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Según el modelo atencional de Posner y Pe- 
tersen, una de las regiones cerebrales nece- 
sarias para retirar la atención de una zona 
previamente seleccionada, y transferir la 
atención y mantenerla hacia estímulos sen- 
soriales y motivacionalmente relevantes en el 
espacio es: 


a) La corteza prefrontal ventromedial. 
b) La corteza parietal posterior. 
c) La corteza prefrontal dorsolateral. 


En relación al síndrome confusional agudo: 


a) Se presenta con frecuencia en pacientes 
hospitalizados de edad avanzada y las 
causas son multifactoriales. 

b) Se caracteriza por una alteración brusca 
y fluctuante del nivel de conciencia. 

c) ay b son correctas. 


¿Qué zonas cerebrales subcorticales se aso- 
cian a heminegligencia? 


a) Ganglios basales. 
b) Cerebelo. 
c) Amigdala. 


Si un paciente en la evaluación neuropsicoló- 
gica muestra una incapacidad para cambiar 
el foco atencional de una tarea a otra, con- 
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cluiremos que presenta una alteración: de la ae 
atención: 


a) Sostenida. 
b) Dividida. 
c) Alternante. 


Si un paciente ignora el lado contralesional 
de los objetos, independientemente de su po- 
sición en el espacio, podemos decir que el pa- 
ciente presenta: 


a) Heminegligencia alocéntrica. 
b) Heminegligencia egocéntrica. 
c) Heminegligencia representacional. 


El área cerebral cortical que se relaciona de 
forma más consistente con el síndrome de he- 
minegligencia espacial es: 


a) Lóbulo parietal inferior derecho, 
b) Lóbulo parietal inferior izquierdo. 
c) Giro angular. 


La incapacidad para localizar en el espacio 
un estímulo visual y cogerlo es uno de los tres 
síntomas que aparecen en el síndrome de Ba- 
lint y se refiere a: 


a) Apraxia ocular. 
b) Ataxia óptica. 
c) Simultagnosia. 


bee 
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1. INTRODUCCIÓN 


La percepción es el proceso cognitivo por el 
que se interpreta la información que llega a nues- 
tro cerebro a través de los distintos sistemas sen- 
soriales. Los procesos perceptivos son imprescin- 
dibles para poder interaccionar con el medio que 
nos rodea y poder modificar nuestra conducta de 
forma adaptativa a sus demandas. 

Disponemos de cinco modalidades sensoria- 
: les: la visión, la audición, el tacto, el olfato y el 
: gusto. Todos los individuos recibimos flujos de 
información a través de los distintos sentidos y 
: mediante el proceso perceptivo seleccionamos, of- 
 ganizamos e interpretamos parte de esa informa- 
: ción recibida a través de distintas bases anatómi- 
cas. Toda la información sensitiva, excepto la 
olfativa, pasa por el tálamo. 

De forma resumida, en el caso de la informa- 
ción visual, las células ganglionares de la retina 
envían su informacion a través del nervio óptico 
al núcleo geniculado lateral del tálamo siguiendo 
su trayecto hasta la corteza visual primaria (o 
corteza estriada) situada en el lóbulo occipital 
(V1, donde se observa una organización retino- 
tópica de la retina) y posteriormente a las áreas 
visuales secundarias (extraestriadas, V2, V3, 
-V3a, V4, VS). Desde el cortex estriado occipital, 
la información visual se bifurca en dos grandes 
vías: la via dorsal o «via del dónde» y la vía ven- 
tral o «vía del qué». La vía dorsal desde V1 se 
dirige a V2 y a través de V5 llega hasta la corteza 
parietal posterior, zona destinada a integrar la 
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información visual con la somatosensorial, en- 
cargada de percibir e interpretar la información 
de las relaciones espaciales, integrar la informa- 
ción sobre la posición de las distintas partes del 
cuerpo y de la localización de los objetos para 
realizar los movimientos dirigidos a un objeto de 
forma eficaz. La vía ventral se dirige desde V1 
hacia V2 y V4 y llega hasta la corteza temporal 
inferior. Esta vía envía información visuopercep- 
tiva imprescindible para la percepción de la for- 
ma, el reconocimiento de objetos, caras, formas, 
percepción del color, etc. 

La información auditiva se transmite por el 
nervio auditivo hasta núcleos cocleares del bulbo 
raquídeo y desde allí se bifurca en dos vías para- 
lelas (vía dorsal y ventral) hasta el núcleo genicu- 
lado medial del tálamo y desde allí a la corteza 
auditiva primaria (A1), en la circunvolución tem- 
poral superior, situada casi oculta en la cisura de 
Silvio, ocupando la parte del lóbulo temporal de- 
nominada giro temporal transverso o de Heschl. 
En la Al se observa una organización tonotópica, 
estableciéndose un mapa de todo el espectro de 
frecuencias audibles. Finalmente, la información 
auditiva se transmite al área auditiva secundaria 
(A2) o de asociación. 

La información táctil externa (exterorecep- 
ción) funciona de manera coordinada con el sis- 
tema propioceptivo (información proporcionada 
desde muestro propio cuerpo). La información 
sensorial se recibe a través de un conjunto variado 
de receptores (mecanorreceptores —reaccionan 


“ante la presión—, termoreceptores —reaccio- 
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nan ante la temperatura y nocioceptores —reac- 
-cionan al dolor), distribuidos en la piel, múscu- 
los, articulaciones y tendones. Esta información 
táctil recibida por estos receptores se transmite a 
través de dos vías de la médula espinal: la dorsal 
y la ventral. La vía dorsal lemniscal medial trans- 
mite la información del tacto y movimiento hasta 
el núcleo posteromedial del tálamo, mientras que 
la vía espinotalámica (ventral) recoge la informa- 
ción relacionada con la temperatura y el dolor y 
la transmite por la médula espinal hasta llegar 
también al núcleo posteromedial del tálamo. Las 
fibras de los receptores somatosensoriales de la 
cara no pasan por la médula espinal, sino que a 
través del nervio trigémino van directamente al 
tálamo. Toda la información somatosensorial es 
recibida por la corteza somatosensorial, que está 
compuesta por un área primaria (S1, donde se 
encuentra el homúnculo somotosensorial) y otra 
: secundaria (S2). 
j Desde el ámbito de la neuropsicologia, todo 
l lo referente a la información gustativa y sensorial 
tiene menos interés, por lo que la transmisión de 
este tipo de información se va a describir de for- 
I ma más esquemática. Los receptores gustativos se 
encuentran principalmente en la lengua, esta in- 
formación gustativa se traslada a través de cuatro 
i pares de nervios (nervio craneal VII, gloseofarín- 
T geo TX, nervio vago X), que se encuentran en el 
1 troncoencéfalo (especialmente en el tracto solita- 
E rio). A continuación, parte de esta información es 
recibida por el núcleo ventral posteromedial del 
tálamo y de allí la información gustativa es envia- 
da a la amigdala, hipotálamo y el córtex orbito- 
frontal. Finalmente, la información olfativa, que 
como hemos dicho anteriormente no hace relevo 
en el tálamo, es recibida por el bulbo olfatorio y 
enviada a través de los tractos lateral y medial a 
diversas áreas olfativas primarias, entre las que se 
incluyen la amigdala y el hipocampo. El olfato es 
el sentido más antiguo de los vertebrados que in- 
teracciona directamente con el medio ambiente y 
que se encuentra íntimamente ligado al sentido 
del gusto. El recorrido neural del olfato en los 
. humanos refleja su origen ancestral y la impor- 
<i tancia del mismo para la supervivencia de la es- 
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pecie a la largo de la evolución, es por ello por lo 
que la informacion olfativa se proyecta también 
a regiones cerebrales responsables del procesa- 
miento emocional y la memoria (amigdala e hi- 
pocampo). 

El término «agnosia» deriva del griego y se 
define como la incapacidad para reconocer o 
identificar información sensorial. A continuación 
se definirán y describirán los distintos tipos de 
agnosia a valorar en el ámbito de la neuropsico- 
logía clínica. 


2. TRASTORNOS PERCEPTIVOS VISUALES 
PARA LOS OBJETOS 


La agnosia visual se define como la incapaci- 
dad para reconocer o comprender estímulos vi- 
suales. Una persona que sufre de agnosia visual 
tiene su sistema visual intacto, es decir, puede ver 
con normalidad, pero no es capaz de integrar la 
información visual y, por tanto, no identifica 
la información recibida por los canales de la vi- 
sión. En la agnosia visual se pueden encontrar 
dificultades para reconocer objetos, movimiento, 
objetos de forma simultánea (simultagnosia), co- 
lores (acromatopsia), caras (prosopagnosia) o pa- 
labras escritas (alexia). 

Clínicamente se distinguen dos tipos de agno- 
sia visual para los objetos: la agnosia visual aper- 
ceptiva (déficit en la categorización perceptiva) y 
la asociativa (déficit en la categorización semán- 
tica). 


2.1. Agnosia visual aperceptiva 


La agnosia visual aperceptiva se define como 
la incapacidad de conseguir una percepción 
completa y consciente de un estímulo. El pacien- 
te no es capaz de integrar la información visual 
como un «todo» y, por tanto, no es capaz de 
reconocer aquello que está viendo. El paciente a 
menudo se queja de problemas de visión (visión 
borrosa o poco clara), pero sus funciones visua- 
les primarias se encuentran intactas. Una perso- 
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na que sufre de agnosia visual aperceptiva es in- 
capaz de dibujar imágenes u objetos o de 
emparejarlos. En algunos casos, si el objeto se 
mueve, pueden ser capaces de identificarlo (por 
ejemplo, mover un tenedor para utilizarlo). Tam- 
bién pueden beneficiarse de la presentación de 
imágenes con colores (por ejemplo, un paciente 
puede no reconocer una naranja presentada en 
blanco y negro, pero si se le presenta en color 
naranja puede ser capaz de reconocerla por un 
mecanismo de discriminación de la propiedad 
especifica —en este caso el color— de la naran- 
ja). Puede también dárse el caso de que exista 
una agnosia para las formas, que no le permita 
al paciente identificar formas geométricas senci- 
llas como círculos, cuadrados, triángulos, etc., o 
agnosia para el movimiento, 

La agnosia aperceptiva se produce por lesiones 
parietooccipitales de predominio derecho o bila- 
terales (Scott y Shoenberg, 2011; Zillmer, Spiers y 
Culbertson, 2007). También se ha descrito agnosia 
aperceptiva relacionada con lesiones que implican 
la circunvolución temporooccipital inferior (Ma- 
sullo et al., 2012). Otros autores (Serino et al., 
2014) han propuesto que los déficits en la percep- 
ción de las formas en los casos de agnosla visual 
pueden ser debidos a dos mecanismos diferentes: 
uno que involucra lesiones difusas en áreas visua- 
les primarias y otro que involucra lesiones más 
especificas y localizadas en regiones occipitales 
laterales y inferotemporales, que afectan a funcio- 
nes visuales de alto nivel. 

Otro tipo de agnosia visual aperceptiva sería 
la simultagnosia, que se definiría como la inca- 
pacidad para reconocer imágenes complejas o 
relacionadas, Los pacientes que sufren este tipo 
de agnosia normalmente pueden reconocer los 
objetos de forma aislada, o parte de una imagen 
o de un objeto. Se han descrito dos formas de 
simultagnosia: una dorsal y otra más ventral (De- 
vinsky y cols., 2008). La simultagnosia dorsal es 
la que está presente en el síndrome de Balint des- 
crito en el capítulo 1 (Alteraciones de la atención 
y de la conciencia), aunque también puede apa- 
recer como un trastorno independiente. Se define 
como la incapacidad de percibir más de un obje- 
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to al mismo tiempo. La simultagnos 
debida a lesiones bilaterales parietoo : 
(Barton, 2014). La simultagnosia ventral es sene- 
ralmente menos grave que la dorsal. Los pacien: 
tes también muestran dificultad para percibir 
más de un objeto a la vez, aunque son capaces de. 
percibir la forma global del mismo, y en ocasio- 
nes pueden identificarlo a partir de algún rasgo 
característico que sobresale. Este tipo de simul- 
tagnosia (ventral) se asocia a lesiones occipitales 

o occipitotemporales izquierdas. Los pacientes 
con este tipo de lesión también presentan dificul- 
tad para reconocer letras, por lo que en ocasiones 

se asocia con alexia (Barton, 2014; Devinsky, Fa- 
rah y Barr, 2008). 


2.2. Agnosia visual asociativa 


En la agnosia asociativa el paciente no pre- 
senta una alteración de la capacidad perceptiva 
ni problemas de lenguaje; de hecho, los pacientes 
con agnosia asociativa son capaces de copiar di- 
bujos, pueden describir la forma y caracteristi- 
cas del objeto que están viendo, pero fallan en 
denominarlo, ya que este tipo de agnosia se pro- 
duce por lesiones occipitales izquierdas que des- 
conectan información que proviene de las vías 
visuales de las áreas que contienen el conoci- 
miento semántico del objeto, aunque los corre- 
latos neuroanatómicos asociados a la agnosia 
asociativa son confusos, y también se ha descri- 
to agnosia asociativa secundaria a lesiones occi- 
pitales derechas (Zillmer, Spiers y Culbertson, 
2007), o bilaterales temporooccipitales (De Ren- 
zi, 2000). 

En ocasiones los pacientes con agnosia aso- 
ciativa son capaces de reconocer con mayor faci- 
lidad los objetos más comunes frente a los menos 
comunes o complejos, y pueden reconocer los ob- 
jetos por otras modalidades sensoriales. De forma 
menos frecuente, algunos pacientes pueden pre- 
sentar solo agnosia visual asociativa para una ca- 
tegoría específica de objetos, mientras que son 
capaces de identificar y reconocer estímulos per- 
tenecientes a otras categorías (por ejemplo, reco- 
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nocer frutas, pero no herramientas), lo que se ha 
denominado agnosia asociativa categorial (Da- 
masio, 1990). 

Las agnosias visuales deben distinguirse de 
la ceguera cortical, que es pérdida de visión de 
todo el campo visual o una parte del mismo, de- 
bida a lesiones en la corteza visual primaria 
(aunque son capaces de percibir de forma vaga 
luz o movimiento). En ocasiones los pacientes 
con ceguera cortical presentan el síndrome de 
Antón (Junqué, 1995), en el que niegan sus défi- 
cits visuales (anosognosia) y sufren alucinacio- 
nes visuales, hecho que refuerza la negación del 
déficit visual. 


Figura 2.1.-—Copia de un paciente con agnosia apercep- 

tiva (izquierda) y copia de un paciente con agnosia aso- 

ciativa (derecha, parte de arriba) y reproducciones de me- 
moría (derecha, parte de abajo). 


- CONCEPTOS CLAVE. 


~~ La agnosia visual aperceptiva se define como la incapacidad de conseguir una percepción comple- 
ta y consciente de un estímulo. Se asocia a lesiones parietooccipitales bilaterales o de predominio 


derecho. Otras áreas asociadas a agnosia aperceptiva son la circunvolución temporooccipital inferior; 
o lesiones difusas en áreas visuales primarias, occipitales laterales o inferotemporales. ees 
— La agnosia: asociativa se define como la incapacidad de asociar el estímulo visual a su ‘significado: =: 
semantico. Se asocia a lesiones occipitales izquierdas o temporo-occipitales.. = Ta 
— La simultagnosia dorsal se define como la incapacidad de percibir más de un estímulo al mismo’ 


tiempo. Se asocia a lesiones bilaterales Parietooccipitales.: oo va EIA ede det E 
— En la simultagnosia ventral el paciente también es incapaz de percibir más de un estímulo al mismo... 


tiempo, pero conserva la capacidad de percibir la forma global del estímulo. Se asocia a lesiones K 


occipitales o oċcipitotemporales izquierdas. 


3. TRASTORNOS PERCEPTIVOS VISUALES 
PARA LOS COLORES 


La acromatopsia se define como la incapaci- 
dad para percibir colores como consecuencia de 
una lesión bilateral del giro lingual y fusiforme 
que contienen los grupos de células que identifi- 
can los colores; por tanto, las personas con este 
tipo de patologia perciben el mundo en blanco y 
negro y tonos grises (Junqué, 1995). Son incapa- 
ces de denominar colores, ya que no los perciben 
y tampoco pueden escoger ni clasificar ningún 
color. Por otra parte, las personas con acromatop- 
sia son capaces de responder a preguntas que im- 
plican la memoria para los colores, por ejemplo 


¿de qué color es el tomate? Hay personas que pa- 
decen una acromatopsia congénita debido a una 
anomalía en los conos (células fotoreceptoras de 
la retina sensibles al color), pero en estos casos no 
se trata de una agnosia, ya que no es una patolo- 
gía adquirida. 

Se debe distinguir la acromatopsia de la ag- 
nosia cromática, que se define como la incapaci- 
dad para denominar colores que se le muestran 
al paciente, o de seleccionar un color previa- 
mente nombrado. Este síndrome se relaciona 
con lesiones posteriores, particularmente tem- 
porooccipitales izquierdas, que desconectan las 
áreas visuales de las áreas lingúísticas (Junqué, 
1995). 
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3.1. Trastornos perceptivos visuales 


para las caras 


Distintos resultados sobre el estudio del proce- 
samiento de caras proponen que estas son percibi- 
das de forma holística, mientras que los objetos se 
perciben de forma analítica (Tanaka y Simonyi, 
2016). En un estudio realizado por Tanaka y Farah 
(1993), comprobaron que la memoria de rasgos 
faciales era peor cuando eran reconocidos de for- 
ma separada que cuando se reconocían de forma 
holística. Otros autores han observado una facili- 
tación en el procesamiento de caras respecto al 
procesamiento de objetos, y cómo este efecto des- 
aparecía cuando las caras eran presentadas mal 
alincadas (Heering, Houthuys y Rossion, 2007). 
La tarea de inversión de caras ha sido una de las 
más utilizadas para evaluar el procesamiento ho- 
lístico de estas. En este sentido y como resultado 
general, el reconocimiento de caras «cabeza-aba- 
jo» es peor que cuando las caras se presentan «ca- 
beza-arriba». Además, parece que el reconoci- 
miento de caras invertidas es bastante peor que el 
reconocimiento de objetos invertidos, El efecto que 
la inversión de caras produce en el reconocimiento 
facial ha sido uno de los más replicados, con resul- 
tados consistentes a favor del procesamiento holís- 
tico de caras (Tanaka y Simonyi, 2016). 

La prosopagnosia se define como la imposibi- 
lidad de reconocer caras. Los pacientes con proso- 
pagnosia reconocen a los conocidos o familiares 
por la voz, por una característica concreta de esa 
persona o por la forma de caminar, pero son inca- 
paces de reconocerlos visualmente. En ocasiones 
el síndrome es tan grave que son incapaces incluso 
de reconocer su propia cara en el espejo; sin em- 
bargo, pueden distinguir si la cara que están vien- 
do es de una persona o de un primate, si es un 
hombre o una mujer, si es niño o adulto o incluso 
la expresión emocional de una cara (Junqué, 1995; 
Baudouin y Humpherys, 2006). De acuerdo con la 
teoría del reconocimiento holístico de caras, los 
pacientes con prosopagnosia presentarían una di- 
ficultad para integrar las distintas características 
de una cara en una representación holística cohe- 
rente (Tanaka y Simonyi, 2016). Al igual que en el 
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reconocimiento de objetos, la prosopagnosia se. 
puede dividir en: prosopagnosia aperceptiva, en la. 
cual los déficits son puramente perceptivos (aná-- 
loga a la agnosia aperceptiva), y la prosopagnosia 
asociativa (análoga a la agnosia asociativa), y que 
se debe a déficit de conexión entre el procesamien- 
to perceptivo y la memoria (Junqué, 1995). 

También se debe distinguir entra la prosopag- 
nosia adquirida (secundaria a una lesión cerebral) 
respecto a la prosopagnosia de nacimiento, tam- 
bién denominada congénita. La prosopagnosia 
congénita se asocia a múltiples etiologías que 
afecten tanto al desarrollo prenatal como postna- 
tal o bien a factores genéticos (Duchaine y Naka- 
yama, 2005; Kennerknecht et al., 2006). 

La prosopagnosia adquirida se asocia a lesio- 
nes occipitotemporales (áreas de asociación) de 
predominio derecho o bilaterales, incluyendo la 
circunvolución parahipocámpica, lingual y fusi- 
forme (Renzi, Perani, Carlesimo, Silveri y Fazio, 
1994; Junqué, 1995). 


3.2. Otros tipos de alteraciones 
de la percepción 


Las lesiones anteriores bitemporales dan lu- 
gar a agnosia auditiva, que es un tipo de agnosia 
rara, que se define como la incapacidad para re- 
conocer sonidos. Este tipo de agnosia se puede 
confundir con una afasia de Wernicke, pero debe- 
mos tener en cuenta que los pacientes con agnosia 
auditiva no presentan otras alteraciones del len- 
guaje, mientras que el paciente afásico sí. Tam- 
bién se debe diferenciar de una sordera cortical, 
que se refiere a la pérdida de audición por lesión 
cerebral en áreas auditivas primarias, en las que 
se demuestra presencia de afectación mediante 
pruebas de audiometría (Junqué, 1995), 

Dependiendo del tipo de sonidos que son in- 
capaces de reconocer los pacientes, podemos dis- 
tinguir distintos subtipos de agnosia auditiva. Un 
tipo de agnosia auditiva específica es la amusia, 
que se define como la alteración para percibir o 
reproducir tonos o sonidos musicales y va nor- 
malmente asociada a trastornos afásicos, agnosia 
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auditiva o sordera cortical pura (Junqué, 1995). 
La amusia puede ser debida a un problema motor 
O perceptivo del lenguaje musical, es por ello que 
se pueden clasificar distintos tipos de amusia: 


— Amusia motora: la pérdida de la habilidad 
para cantar, silbar o murmurar. 

— Amusia perceptiva: la pérdida de la habi- 
lidad para discriminar tonos. 

— Amnesia musical: la pérdida de la habili- 
dad para reconocer piezas musicales fami- 
liares. 

— Amusia instrumental: la pérdida de la ha- 
bilidad para tocar un instrumento., 

— Agrafia musical: la incapacidad de escribir 
música. 

— Alexia musical: la incapacidad para leer 
música, 


Aunque el hemisferio derecho parece predo- 
minante en la percepción musical, ambos hemis- 
ferios parecen contribuir en los procesos percep- 
tivos musicales. La corteza auditiva del hemisferio 
derecho es importante para el procesamiento de 
los tonos musicales, pero las lesiones derechas no 
afectan ni al ritmo ni a la prosodia (Junqué, 1995). 

La agnosia táctil es la incapacidad para reco- 
nocer estimulos táctiles que aparece en ausencia 
de lesión en el córtex somatosensorial primario. 
Esta alteración en el reconocimiento puede ser de- 
bida a un fallo en la capacidad para discriminar 
las cualidades de los objetos que se palpan, o bien 
puede ser debida a un error de la relación entre las 
impresiones táctiles y el significado. Este tipo de 
sindrome se relaciona con lesiones localizadas en 
el área somatosensorial secundaria (Caselli, 1997). 

La autotopagnosia consiste en la alteración 
de la localización de partes del propio cuerpo, o 


del cuerpo de los demás, a petición del examina- 
dor. Los pacientes con este trastorno tampoco 
son capaces de localizar las partes del cuerpo en 
el dibujo de una figura humana. Se produce por 
lesiones en las áreas posteriores del lóbulo pa- 
rietal del hemisferio izquierdo (Buxbaum y Cos- 
lett, 2001). 

La agnosia digital se refiere a la incapacidad 
para reconocer los dedos de la mano. La agnosia 
digital se observa en los pacientes que presentan 
el síndrome de Gerstmann. Además de agnosia 
digital, los pacientes con este síndrome también 
presentan desorientación derecha-izquierda, 
agrafía pura (alteración del lenguaje escrito) y 
acalculia (imposibilidad para realizar operacio- 
nes aritméticas simples), En ocasiones, la tétrada 
de síntomas no aparece de forma completa, lo 
que ha generado una considerable controversia 
sobre la existencia del síndrome como tal. Ade- 
más, es común que en algunos casos el sindrome 
se acompañe de afasia, por lo que algunos auto- 
res consideran que la sintomatología del síndro- 
me se encuentra frecuentemente asociada a los 
problemas del lenguaje (Ardilla y Roselli, 2007; 
Deux, Espert y Navarro, 1996). El síndrome de 
Gerstmann se asocia a lesiones parietales iz- 
quierdas, y en concreto a la circunvolución an- 
gular y supramarginal izquierda. De hecho, el 
giro angular se encuentra implicado en funcio- 
nes del lenguaje, por lo que, como hemos espe- 
cificado anteriormente, no es infrecuente la pre- 
sencia de afasia semántica en algunos pacientes. 
En este sentido, se ha denominado como «sín- 
drome del giro angular» a la presentación con- 
junta de la sintomatología asociada al síndrome 
de Gerstmann, junto con la presencia de alexia 
central y afasia anómica (Deux, Espert y Nava- 
rro, 1996). 
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“derecha- Izquierda, agrafia y acalculia. Se asocia a lesiones en el giro angular izquie lo. 


Otras alteraciones somatosensoriales 


Parestesia: sensación anormal de los sentidos (hormigueo, adormecimiento, acorchamiento). 
Dolor del miembro fantasma: sensación de dolor de un miembro amputado. 

Disfunción propioceptiva; pérdida del sentido de la posición del cuerpo. 

Ageusia: pérdida del sentido del gusto. 


Disgeusia: distorsión relacionada con el sentido del gusto. 
Anosmia: pérdida del olfato. 

Disosmia: alteración o disminución del sentido del olfato, 
Hiposmia: reducción parcial de la capacidad de percibir olores, 
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PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


1. Qué tipo de información sensitiva no se inte- 
gra en el tálamo? i 


a) Gusto. 
b) Tacto. 
c) Olfato. 


2. La agnosia aperceptiva se define como 
y se asocia a lesiones 


a) Incapacidad para acceder a la estruc- 
turación perceptiva de la información 
visual/lesiones temporooccipitales infe- 
riores. 

b) Incapacidad de asociar lo que perciben 

. visualmente con su significado/lesiones 
occipitales izquierdas. 

c) Incapacidad para reconocer estímulos 
táctiles/lesiones en el córtex somatosen- 
sorial primario. 


3. Señala la alternativa correcta respecto a la 
simultagnosia ventral: 


a) Los pacientes solo perciben parte del es- 
tímulo, ya que son incapaces de verlo y 
percibirlo como un todo. 

b) Se asocia a lesiones occipitales o occipi- 
totemporales izquierdas. 

c) ay b son correctas. 


4. La prosopagnosia asociativa: 


a) Se debe a una percepción analítica de las 
caras. 


b) Consiste en una alteración en el recono- 
cimiento de caras secundario a proble- 
mas de desconexión entre los procesos 
perceptivos y los de memoria. 

c) Es una prosopagnosia adquirida. 


La agnosia cromática: 


a) Es secundaria a lesiones temporooccipi- 
tales izquierdas, 

b) Es secundaria a lesiones del giro angular 
izquierdo. 

c) Es secundaria a lesiones del giro lingual 
y fusiforme. 


Los pacientes con acromatopsia adquirida: 


a) Son incapaces de responder a preguntas 
que implican memoria para los colores. 

b) Son capaces de responder preguntas que 
implican memoria para los colores, 

c) Presentan una lesión en las células de la 
retina sensibles al color (conos). 


El síndrome de Gerstmann se asocia a 
y las lesiones se localizan 


en 


a) Agnosia digital, acalculia, agrafia y ale- 
xia/giro lingual izquierdo. 

b) Agnosia digital, acalculia, agrafia y afa- 
sia anómica/región temporal anterior iz- 
quierda. 

c) Agnosia digital, acalculia, agrafia y des- 
orientación derecha-izquierda/giro angu- 
lar izquierdo. 
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y otros trastornos relacionados +. 
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4. ASIMETRÍAS ANATÓMICAS 
Y FUNCIONALES 


Una característica del cerebro humano es la 
asimetría hemisférica que se puede observar en 
algunas áreas cerebrales. El hemisferio derecho 
es más grande y pesado que el izquierdo, y se 
extiende más hacia adelante, mientras que el iz- 
quierdo se extiende más hacia atrás, describién- 
dose lo que se denomina petalia occipital y fron- 
tal: en la mayoría de personas la zona occipital 
izquierda se extiende más hacia atrás y es más 
ancha, mientras que en el lóbulo frontal del he- 
misferio derecho se extiende con más anterioridad 
y es más ancho que el izquierdo. Otra diferencia 
hemisférica se localiza en el planum temporale 
(área auditiva secundaria), que en la mayoría de 
personas es más grande en el hemisferio izquier- 
do que en el derecho, mientras que la circunvolu- 
ción de Heschl (área auditiva primaria) presenta 
el patrón inverso, y acostumbra a ser mayor en el 
hemisferio derecho que en el izquierdo. La cisura 
de Silvio (cisura que separa el lóbulo frontal del 
parietal y del temporal), en la mayoría de per- 
sonas suele ser más larga y más horizontal en el 
hemisferio izquierdo que en el derecho. Estas 
diferencias observadas en la cisura de Silvio se 
extienden también a las regiones operculares, re- 
giones frontales, parietales y temporales que 
cubren la ínsula, y que son más grandes en el 
hemisferio izquierdo que en el derecho. En gene- 
ral, el ventrículo lateral izquierdo es mayor que 
el derecho, y el cuerno occipital del ventrículo 
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lateral izquierdo es más largo que el derecho (So- 
riano et al., 2007). 

Estas asimetrías cerebrales se relacionan con 
la preferencia manual y lateralización del lengua- 
je (signos de especialización hemisférica). El 95 
por 100 de las personas diestras tienen represen- 
tadas las funciones lingüísticas en el hemisferio 
izquierdo, al igual que un 60 por 100 de zurdos. 
El resto de personas poseen una representación 
del lenguaje bilateral o en el hemisferio derecho 
(Soriano et al., 2007). El hemisferio derecho es 
importante para la prosodia del lenguaje, para de- 
terminadas tareas lexicosemánticas y el procesa- 
miento de aspectos contextuales del discurso. Los 
pacientes con lesiones derechas presentan de for- 
ma general dificultad para organizar y compren- 
der un relato, para extraer inferencias o morale- 
jas, también presentan dificultades para organizar 
frases u organizar una historia coherente, y para 
la comprensión del humor y del lenguaje no literal 
(Barroso y Nieto, 1996). 


2. ASPECTOS BÁSICOS DEL LENGUAJE 
HUMANO 


El lenguaje es un sistema de comunicación es- 
tructurado. Los humanos poseemos la capacidad 
de comunicarnos por medio de signos lingüísticos 
ya sean sonoros, escritos o gestuales, que utiliza- 
mos en contextos determinados. 

Existen distintos componentes y niveles de 
análisis del lenguaje: 
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— Fonético: análisis de los sonidos utilizados 
en el lenguaje humano. 

— Fonológico: de los sonidos utilizados en el 
lenguaje se derivan los fonemas, que son 
los sonidos funcionales de la lengua y que 
poseen un significado. 

— Morfemas: unidad de varios fonemas con 
significado gramatical. 

— Gramática: los morfemas se combinan 
para formar palabras y las palabras se com- 
binan gramaticalmente para formar ora- 
ciones, 

-— Semántica: significado de las palabras. 

— Pragmático: se refiere al uso del lenguaje 
dentro de contextos específicos y cómo el 
contexto influye en el significado del len- 
guaje. 


A continuación vamos a describir los errores 
del lenguaje más comunes para poder entender el 
análisis y clasificación de los trastornos del len- 
guaje que se realiza en el ámbito clínico (Nieto y 
Barroso, 2009; Ardila, 2011): 


— Afasia: es un trastorno del lenguaje pro- 
ducido por una lesión cerebral. Es impor- 
tante diferenciar una afasia de una disfa- 
sia. La afasia, como hemos introducido 
anteriormente, es un trastorno del lengua- 
je adquirido (tras una lesión), mientras 
que la disfasia es un trastorno del desarro- 
llo del lenguaje. 

— Parafasia: son errores en la producción o 
sustitución de sílabas, palabras o frases. Se 
distinguen dos tipos de parafasias: las fo- 
néticas y las semánticas. Las parafasias 
fonéticas son errores fonológicos en una 
palabra, como resultado de la omisión, 
adicción, desplazamiento o sustitución de 
las unidades fonológicas. En las parafasias 
semánticas, el paciente produce una pala- 
bra por otra semánticamente relacionada 
(por ejemplo, intercambiar lápiz por boli- 
grafo). 

— Disartria: trastorno de la articulación se- 
cundario a una lesión. 


— Agramatismo: dificultad en el uso correc- 
to y comprensión de la gramática. 

— Circunloquio: expresar con un rodeo de 
palabras lo que se puede decir con una pa- 
labra. 

— Anomia: dificultad en encontrar (recor- 
dar) la palabra apropiada para nombrar 
un objeto, acción o atributo. 

— Ecolalia: repetición de palabras dichas por 
el interlocutor, 

— Palilalia: repetición de palabras dichas por 
uno mismo. 

— Neologismo: secuencia de fonemas que se 
expresan como si fueran una palabra, pero 
que no se encuentran en el diccionario. 

— Mutismo: falta total de evocación verbal. 

— Paragramatismo: sustituciones y omisio- 
nes de sustantivos, verbos y adjetivos. 

— Prosodia: alteraciones de las cualidades 
melódicas del lenguaje. Incluye la aproso- 
dia motora, que es la incapacidad de pro- 
ducir correctamente el lenguaje y la apro- 
sodia sensorial, que es la incapacidad de 
interpretar correctamente el lenguaje. 

— Alexia: dificultad total o parcial para la 
lectura. 

— Agrafía: dificultad total o parcial para 
producir lenguaje escrito. 

— Acalculia: dificultad total o parcial para 
las habilidades del cálculo, 


3. MODELOS ANATÓMICOS 
DEL LENGUAJE 


3.1 Aportaciones de Broca y Wernicke 


El estudio de las áreas cerebrales implicadas en 
el lenguaje se empiezan a conocer y a describir 
en el siglo xix. Fue el neurólogo francés Paul Broca 
el primero en estudiar el caso del paciente Leborg- 
ne, conocido con el apodo de «Tan Tan», ya que, 
aunque parecía comprender todo lo que se le decía, 
solamente era capaz de producir la sílaba «tan». 
Tras el fallecimiento de este paciente, Broca le rea- 
lizó la autopsia, y vio que tenía una lesión en la 
tercera circunvolución del lóbulo frontal del hemis- 
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ferio izquierdo. Posteriormente, Paul Broca presen- 
tó otros casos con dificultades del habla (que él 
denominó afemia), como consecuencia de una le- 
sión en la tercera circunvolución frontal izquierda, 
hoy conocida como el área de Broca, una de las 
zonas importantes para la producción del lenguaje, 
y cuya lesión da lugar a la conocida como afasia 
de Broca (Manning, 1992; Nieto y Barroso, 2009). 

Una década más tarde, el neurólogo Carl 
Wernicke describió otro trastorno del lenguaje, 
distinto al descrito por Broca en un paciente que 
no presentaba problemas de producción del len- 
guaje, pero tenía sevetos problemas de compren- 
sión. En este caso la lesión cerebral se ubicaba en 
el lóbulo temporal del hemisferio izquierdo, en 
concreto en la parte posterior de la primera cir- 
cunvolucién temporal izquierda, lo que se cono- 
ce actualmente como el área de Wernicke, cuya 
lesión se asocia a la afasia de Wernicke (Nieto y 
Barroso, 2009). Basándose en los primeros ha- 
llazgos de Broca y en los suyos propios, Wernicke 
propuso la existencia de dos tipos de afasia: una 
motora y otra sensorial, la primera asociada a 
lesiones en el lóbulo frontal y la segunda a lesio- 
nes que se ubican en el lóbulo temporal, ambas 
con lateralización izquierda. Además, propuso 
un tercer tipo de afasia, que denominó afasia de 
conducción, para posteriormente proponer el 
primer modelo conexionista sobre las afasias. La 
teoría de Wernicke se basaba en la relación de 
cada área cerebral con cada uno de los compo- 
nentes del lenguaje. Si la lesión afectaba a alguna 
área del lenguaje, motora o sensorial, aparece- 
rían cuadros afásicos que él denominó «centra- 
les», pero si la lesión se ubicaba en las vías que 
comunicaban ambos centros del lenguaje, se pro- 
duciría la afasia de conducción, cuyo sintoma 
más evidente era la incapacidad de repetir pala- 
bras (Manning, 1992; Caplan, 1992). 


3.2. Modelo de Lichtheim-Wernicke 
o modelo clásico de las afasias 


El neurdlogo Ludwig Lichtheim fue discipulo 
de Wernicke y junto a él propuso en 1885 una 
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clasificación de distintos trastornos afásicos, y de- 
sarrolló un modelo sobre el procesamiento del 
lenguaje basándose en la primera idea conexionis- 
ta propuesta por Wernicke. Utilizando un diagra- 
ma explicativo, conecta distintos centros del len- 
guaje y, de acuerdo con el lugar de la lesión dentro 
del diagrama, predice un determinado tipo de 
afasia. Lichtheim fue el primero en describir la 
afasia motora transcortical, secundaria a una des- 
conexión entre el área motora frontal y lo que él 
denominó «centro de conceptos» (sin localización 
anatómica, pero con conexión con el área de Bro- 
ca y Wernicke). También describió la afasia sen- 
sorial transcortical, secundaria a una desconexión 
entre el área sensorial y el «centro de conceptos», 


3.3. Modelo de Wernicke-Geschwind 


El modelo de Lichtheim-Wernicke fue desa- 
rrollado posteriormente por Normam Ges- 
chwind. En este modelo se describen siete áreas 
anatómicas situadas en el hemisferio izquierdo 
que interactúan para formar una red para el len- 
guaje: corteza auditiva primaria, área de Wernic- 
ke, fasciculo arqueado, corteza visual primaria, 
circunvolución angular, área de Broca y corteza 
motora primaria, En el modelo, el área de Broca 
contiene las reglas por las que el lenguaje puede 
codificarse como articulación, mientras que el 
área de Wernicke contiene los modelos o formas 
auditivas para las palabras. Para describir la 
transmisión del flujo de información, Geschwind 
diferenció entre la pronunciación de palabras oí- 
das y la pronunciación de palabras escritas. Según 
el modelo, cuando oímos una palabra la informa- 
ción procedente del oído se proyecta a la corteza 
auditiva primaria, y después se dirige al área de 
Wernicke. Si esa es la palabra que queremos pro- 
nunciar, la información se transmite de Wernicke | 
al área de Broca a través del fascículo arqueado. `: 
y, finalmente, en el área de Broca se activa la in- 
formación articulatoria, que pasa a la corteza mo- 
tora, que envía las pertinentes órdenes motoras a 
los órganos articulatorios. Si queremos pronun- 
ciar una palabra escrita, la información que entra 
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por la retina se envía a la corteza visual primaria 
y de allí al área de Wernicke a través de la circun- 
volución angular, El área de Wernicke se activa y 
transmite la información al área de Broca a través 
del fascículo arqueado, que envía la información 
a la corteza motora para su pronunciación (Nieto 
y Barroso, 2009). 

Aunque el modelo sigue siendo válido respec- 
to a la implicación de las áreas descritas en los 
procesos de lenguaje y la predominancia del he- 
misferio izquierdo, el procesamiento lingilistico 
implica muchos mas procesos y muchas otras 
áreas anatómicas (incluyendo áreas del hemisfe- 
rio derecho y estructuras subcorticales). Tampo- 
co el modelo es preciso describiendo la relación 
entre síndromes clínicos y zonas cerebrales impli- 
cadas. 


3.4. Modelo de Damasio y Damasio 


Según estos autores, los procesos del lenguaje 
dependerían de tres sistemas que interaccionan 
entre sí: 


1. Sistemas neurales bilaterales, que repre- 
sentan interacciones no lingüisticas entre 
el sujeto y su entorno mediadas por siste- 
mas sensoriales y motores. 

2. Sistemas neurales localizados en el he- 
misferio izquierdo, que representarian fo- 
nemas, combinaciones fonéticas y reglas 
sintácticas para combinar palabras y que 
pueden ser estimulados tanto del exterior 
como del interior. 

3. Sistemas intermedios, situados en el he- 
misferio izquierdo, que pueden elegir un 
concepto y estimular la producción verbal 
o escuchar palabras y hacer que se evo- 
quen los conceptos correspondientes, 


Estos autores también describen sistemas neu- 
rales implicados en el lenguaje. La zona perisilvia- 
na posterior afecta a la conjunción de fonemas 
dentro de las palabras y la selección de formas 
verbales. Las personas con lesiones en zonas pos- 


teriores perisilvianas (que incluyen el área de Wer- 
nicke y áreas adyacentes) seleccionan errónea- 
mente los fonemas que componen una palabra o 
eligen las palabras relacionadas semánticamente 
con la palabra que quieren usar. Aunque la lesión 
afecta al área de Wernicke, estos autores no con- 
sideran que esta zona sea el centro de la compren- 
sión auditiva. Según este modelo, la alteración de 
la comprensión se produce porque los análisis 
acústicos se abortan en una fase precoz. 

La zona perisilviana anterior incluye no solo 
el área de Broca (y áreas adyacentes), sino tam- 
bién ganglios basales y cerebelo. Los pacientes 
con lesiones en estas zonas hablan de forma lenta 
y con gramática simple, y también presentan pro- 
blemas de comprensión para el significado de es- 
tructuras sintácticas. 

Las estructuras neurales que median entre 
formas léxicas y conceptos se encontrarían en el 
eje occipitotemporal, Los estudios con pacientes 
que presentan lesiones temporales indican que la 
capacidad de denominar no afecta por igual a to- 
das las categorías. La información para nombres 
propios se ubicaría en el polo temporal izquierdo 
y cara temporal medial, la información para nom- 
bres comunes se ubicaría, según los autores, en 
zonas laterales e inferiores de los lóbulos tem- 
porales. La corteza temporal anterior contiene 
sistemas neurales que tienen la capacidad de con- 
seguir acceder a palabras relacionadas con obje- 
tos, lugares o personas, pero no a las palabras que 
expresan cualidades de esas entidades, acciones o 
sus relaciones, Por tanto, el córtex temporal an- 
terior sería un ejemplo de sistema mediador o in- 
termediario (Jurado, 2004; Barroso, 1994). El fas- 
cículo arqueado sería necesario para ensamblar 
fonemas en morfemas, necesarios para la vocali- 

zación o expresión interna de la palabra. La le- 
sion del fasciculo arqueado, segtin los autores, no 
tiene que dar lugar a una afasia de conducción, 
ya que no hay evidencia de que esta afasia se pue- 
da producir única y exclusivamente por lesión en 
la sustancia blanca. Los autores también resaltan 
el papel de las áreas subcorticales, como los gan- 
glios basales izquierdos, estableciendo como es- 
tructuras clave el caudado izquierdo y sustancia 
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blanca adyacente del brazo anterior de la cápsu- 
la interna. Esta región, interconectada con áreas 
corticales relacionadas con la audición, movi- 
miento, memoria, toma de decisiones y emoción, 
es importante para el aprendizaje de hábitos, por 
tanto son estructuras necesarias para el procesa- 
miento automático de frases usadas de forma 
frecuente, Otro núcleo subcortical importante en 
procesos de lenguaje según los autores son los 
núcleos anterolaterales izquierdos talámicos, 
cuya lesión produce una afasia fluente con repe- 
tición conservada. Finalmente, el córtex frontal 
medial (incluyendo área motora suplementaria 
y giro cingulado anterior) es importante en la 
iniciación y mantenimiento del habla, pero las 
lesiones en estas zonas no causan afasia, sino di- 
ficultad para iniciar el habla o mutismo (Barro- 
so, 1994), 


3.5. Modelo de Hickok-Poeppel 


Estos autores proponen un modelo de lengua- 
je basado en datos de la neuropsicologia y de la 
neuroimagen, proponiendo la existencia de una 
doble ruta: una dorsal y otra ventral. 

En este modelo la corteza auditiva primaria 
(superficie dorsal del giro temporal superior) de 
ambos hemisferios estaría involucrada en el «aná- 
lisis espectral» de toda información acústica (so- 
nidos de cualquier naturaleza) y estaría conectada 
con la «red fonológica», situada en el lóbulo tem- 
poral superior medial dorsal bilateral, área encar- 
gada de identificar los códigos fonológicos de la 
señal acústica. Posteriormente, el procesamiento 


de la información podría seguir dos rutas: la dor- 
sal y la ventral. 

En la ruta dorsal (percepción del habla), las 
representaciones sensoriales o fonológicas son en- 
viadas a la región temporoparietal o cisura de Sil- 
vio del hemisferio izquierdo, donde se encuentra 
el «interfaz sensoriomotor», que sería el área que 
traduce la información auditiva en representacio- 
nes sensoriales motoras. Finalmente, esta informa- 
ción se transmite a las áreas prefrontales, donde se 
ubicaría la «red articulatoria», que incluye el sur- 
co frontal inferior (el área de Broca), la ínsula an- 
terior y las áreas premotoras, que en conjunto son 
las responsables de generar los códigos articulato- 
rios para la producción del lenguaje que se trans- 
mitirán a las cortezas motoras primarias para la 
emisión del habla o para la ejecución del lenguaje 
escrito (Hickok y Poeppel, 2007). 

La ruta ventral (reconocimiento del habla) se- 
ría la responsable de procesar el significado de las 
palabras y sería una ruta bilateral, involucrando al 
hemisferio derecho e izquierdo. Esta ruta compren- 
de el «interfaz léxico», situado en el giro temporal 
medio posterior y temporal inferior de ambos he- 
misferios, encargado de relacionar la información 
fonológica con la información semántica. Una vez 
seleccionada la palabra correspondiente, la infor- 
mación semántica sobre la palabra activa la «red 
conceptual» de dicha palabra, que se encuentra 
distribuida por todo el cerebro, y la «red combina- 
toria», situada en las porciones anteriores del giro 
medio e inferior temporal, y que se encargaría de 
generar las reglas para combinar las distintas pa- 
labras que oímos y contextualizarlas (Hickok y 
Poeppel, 2007). 


CONCEPTOS CLAVE. > 


— Históricamente se conoce a Paul Broca como la primera persona que describió la participación de 
Un área cerebral en una función lingüística específica. E 


— Wernicke propuso la existencia de tres tipos de afasia: la motora, la sensorial y posteriormente la 


afasia de conducción. > 


clasificación de las afasias. 


— Mas tarde, Lichtheim (discípulo de Wernicke) propuso el modelo de Lichtheim-Wernicke y realizó una 
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4. AFASIAS 


Como se ha introducido anteriormente, la 
afasia es una pérdida o trastorno en el lenguaje 
causada por un daño cerebral (Beson y Ardila, 
1996). Aunque normalmente nos referimos a las 
afasias como trastornos del lenguaje hablado, ve- 
remos que las distintas afasias incluyen otros ti- 
pos de afectación del lenguaje. 

De forma común se distinguen dos grandes 
tipos de afasia: las expresivas (no fluidas), en las 
que se ve afectada la producción del lenguaje, y 
las receptivas (fluidas), en las que se afecta prin- 
cipalmente la comprensión. Además, también te- 
nemos que diferenciar las afasias globales, en las 
que se encuentran alterados tanto los aspectos 
exprestvos del lenguaje como los receptivos. Otras 
formas dicotómicas de diferenciar los trastornos 
afásicos hacen referencia a la ubicación de la le- 
sión, distinguiendo entre (Ardila y Roselli, 2007; 
Ardila, 2011): 


— Afasias perisilvianas, si la localización de 
la lesión se sitúa alrededor de la cisura 
de Silvio, o extrasilvianas (o también de- 
nominadas transcorticales), si la lesión se 
sitúa lejana a esta área. 

— Afasias prerrolándicas (anteriores y no flui- 
das) o postrolándicas (posterior y fluida). 


4.1. Afasia de Broca 


Este tipo de afasia también se conoce con 
el nombre de afasia motora, expresiva o afasia 


CONCEPTOS CLAVE 


| modelo de Wernicke-Gaschwind ‘sobre el procesamiento del lenguaje" desdiibo cómo se procesa ` 
informacion por distintas áreas cerebrales durante la escucha y la lectura de palabras: 

| modelo de Damasio y Damasio propone la existencia de tres sistemas neuronales que se influyen ` 
recíprocamente y distintas áreas cerebrales involucradas en distintos procesos lingúísticos. 

El modelo de Hickok-Poeppel propone la existencia de dos rutas: una dorsal, involucrada en la per 
cepción del habla; y la ventral, involucrada en el reconocimiento del habla. 


anterior. El lenguaje de un paciente con afasia 
de Broca se caracteriza por una producción no 
fluente, con alteración de la denominación, po- 
bre articulación, expresiones cortas, frases in- 
completas y agramaticales, disprosodia (melodía, 
inflexión y timbre anormales) y con repetición 
inadecuada, aunque la producción de automatis- 
mos (números, días de la semana, meses, etc.), al 
igual que el canto, suelen ser mejores que la pro- 
ducción oral espontánea. También presentan di- 
ficultades para la lectura en voz alta y la escritu- 
ra (tanto al dictado como a la copia). Aunque se 
describe que la comprensión se encuentra preser- 
vada en estos pacientes, hay mucha variabilidad 
de un paciente a otro, aunque el nivel de com- 
prensión nunca es normal, sobre todo para frases 
gramaticalmente complejas (Ardila y Roselli, 
2007; Ardila, 2011). 

Además de los problemas de lenguaje, estos 
pacientes suelen presentar hemiparesia o hemiple- 
jia derecha, también en muchos casos apraxia 
ideomotora en el lado izquierdo del paciente, que 
no presenta problemas motores (Ardila, 2011). 

La topografía de la lesión afecta no solo al 
área de Broca (área 44 de Broadmann). De hecho, 
se ha afirmado que la lesión circunscrita al área 
de Broca no causa una afasia real, sino que causa 
un déficit del habla caracterizado por problemas 
articulatorios y habilidad reducida para encon- 
trar palabras (alteración del habla sin déficit lin- 
gúístico). En ocasiones, cuando la lesión se cir- 
cunscribe solo al área de Broca, se puede observar 
lo que se denomina el «síndrome del acento ex- 
tranjero», que se define como alteración de la pro- 
sodia y fonologia del habla, que da lugar a una 
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alteración del ritmo y la cadencia en el habla. Solo 
si la lesión se extiende al córtex frontal adyacente, 
región opercular, circunvolución precentral, insu- 


FUENTE: Damasio y Damasio (1992). 


la anterior y sustancia blanca peri y paraventricu- 
lar, se observa una afasia de Broca con todas sus 
características (Ardila, 2011). 


Figura 3.1.—Lesiones asociadas a la afasia de Broca. 


4.2. Afasia de Wernicke 


La afasia de Wernicke, también denominada 
sensorial o receptiva, se caracteriza por una com- 
prensión auditiva alterada, con nivel limitado de 
comprensión a palabras o frases sencillas, aunque 
en casos muy extremos el paciente no entiende 
nada. La fluidez es normal, aunque puede ser ex- 
cesiva, observándose logorrea (en ocasiones con 
dificultad para interrumpir su propio discurso), 
parafasias (fonéticas y semánticas) y neologismos. 
También presentan dificultad para la repetición 
de palabras o frases, y déficit en la denominación, 
asi como alteración de la lectura (en paralelo con 
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la comprensión del lenguaje hablado) y escritura 
(número excesivo de elementos gramaticales). La 
prosodia y articulación son adecuadas (Ardilla y 
Roselli, 2007; Ardila, 2011). 

A nivel neurológico no se observa hemipare- 
sia, aunque si cierto grado de paresia o pérdida 
sensorial y alteración en campos visuales (Ardila, 
2011). 

La lesión se ubica en regiones temporales pos- 
teriores del hemisferio izquierdo y son extensas, 
incluyendo el área de Wernicke (Brodmann. 22), 
la circunvolución temporal superior y media, re- 
giones angulares, supramarginal e insular poste- 
rior (Ardila, 2011). 


52 / Manual de neuropsicología 


FUENTE: Damasio y Damasio (1992). 


Figura 3.2.-—Lesiones asociadas al área de Wernicke. 


4.3. Afasia de conducción 


La afasia de conducción también fue descrita 
por Wernicke en 1874. Se caracteriza por presen- 
tar un lenguaje espontáneo fluente (pero menos 
fluente que en la afasia de Wernicke) y con ade- 
cuada entonación, pero con numerosas parafasias 
fonéticas. La denominación se encuentra altera- 
da, con producción de parafasias (tanto fonéticas 
como semánticas). Lo más característico es que 
presentan una pobre repetición, más evidente en 
frases cortas y palabras menos frecuentes, La lec- 
tura en voz alta se encuentra alterada (con cons- 
tantes interrupciones), pero se preserva la com- 

prensión del lenguaje escrito. En cuanto a la 
comprensión auditiva, esta se encuentra preserva- 


E arte Pr tne opm recent: 


da (en ocasiones puede ser completamente nor- 
mal). También se observa alteración de la escritu- 
ta, con mucha variabilidad, pudiéndose observar 
desde defectos leves en el deletreo de palabras 
hasta agrafía severa (Ardilla y Ardila, 2011). 

Otros síntomas clínicos que pueden observar- 
se en estos pacientes son apraxia ideomotora (es- 
pecialmente oral o bucofacial), paresia derecha, 
pérdida sensorial y en ocasiones se describe dolor 
pseudotalámico (dolor menos intenso que el do- 
lor talámico) y cuadrantanopsia inferior derecha 
(Ardila, 2011). 

Clásicamente se ha planteado la afasia de con- 
ducción como secundaria a una lesión en el fas- 
cículo arqueado que desconectaba las áreas de 
Broca y de Wernicke. Actualmente se plantean 
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también otras localizaciones como responsables 
de una afasia de conducción, como las lesiones 
parietales (circunvolución postcentral y supri 
‘marginal izquierdas), córtex insular izquier > 
(porción media) y sustancia blanca adyacente 
{Ardilla y Roselli, 2007; Ardila, 2011). B 

Algunos autores plantean que no es necesario 
el compromiso del fascículo arqueado para que se 


FUENTE: Damasio y Damasio (1992). 


4,4, Afasia global 


Se caracteriza por un severo trastorno del len- 
guaje, con expresión reducida o ausente, graves 
alteraciones de la comprensión, de la repetición y 
de la denominación, junto con alteración de la 
lectura y escritura. En la fase aguda el paciente 
puede presentar mutismo, que posteriormente 
evoluciona para poder considerarse afasia (Nieto 
y Barroso, 2009). 
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presente una afasia de conducción, y que este tipo 
de afasia es realmente una forma de apraxia ideo- 
motora. Se propone, entonces, la: afasia de con- 
ducción como una apraxia verbal, que incapacita 
para realizar los movimientos requeridos para 
poder hablar (apraxia verbal, apraxia ideomotora 
para el habla o apraxia cinestésica del habla; Ar- 
dilla, 2011). 


Figura 3.3.—-Lesiones asociadas a la afasia de conducción. 


Se asocia en la mayoría de los casos a hemi- 
plejia derecha, pérdida hemisensorial y alteración 
total o parcial del campo visual derecho (Nieto y 
Barroso, 2009). A 

La lesión del hemisferio izquierdo es extensa, 
afectando a todo el área perisilviana, incluyendo 
Broca y Wernicke, asi como córtex auditivo, insu- 
la y ganglios basales y en algunos casos tambien 
parietal inferior (Nieto y Barroso, 2009; Damasio, 
1989). 
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prensión auditiva y lectora, repe 


— La afasia de conducción presenta lenguaje fluido, pero p 


crita preservada y alteración de 


` -ra y como señala Ardila (2011), 
.. Afásicos. Se ha observado que | 
- porción media en la afasia de co 


FUENTE: Damasio y Damasio ( 1992), 


Ze oe de Broca se caracteriza por lenguaje no fluido 
_. lectora y escritura alteradas. La comprensión auditiva se: 
— La afasia de Wernicke se caracteriza por ler 


- CONCEPTOS CLAVE 


riza por lenguaje fluido, 
tición, denominación y escritura 


resentan alt 


la insula se puede encontrar comprometida en distintos trastornos 


a porción anterior podría estar implicada en la afasia de Broca, la 
J 


nducción y las zonas posteriore 


a Ongi : arafásico, 
a ser ción de la minación, repetición y i 

— Los pacientes con afasia global p | idn global fol oon 
__ la comprensión, repetición, denominación y escritura. 


Figura 3.4.—- Lesiones asociadas a la afasia global. 


s en la afasia de Wernicke. 
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i repetición, denominación, comprensión 
encuentra relativamente preservada. 
pero parafasico, con alteración de la com- 


con la comprensión verbal y es- 


teración global del lenguaje, tanto de la fluidez como de 
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4.5. Afasia motora transcortical 


Los pacientes tienen conservada la capacidad 
de repetir, aunque el habla es no fluente, con difi- 


<: cultad en la denominación (se benefician de claves 
fonéticas y semánticas), comprensión relativa- 


mente preservada para sintaxis simples, pero con 


dificultad para frases más complejas. La lectura 
en voz alta y la comprensión lectora se encuen- 


tran relativamente preservadas, pero la escritura 
se encuentra alterada. La prosodia puede estar 
preservada, aunque algunos pacientes pueden 
presentar disprosodia (Ardila, 2008; Nieto y Ba- 
rroso, 2009). 

Los pacientes suelen presentar alteraciones 
motoras derechas, sin pérdida sensorial impor- 
tante, y pueden presentar apraxia idemotora para 
el miembro izquierdo (Nieto y Barroso, 2009). 

La lesión se localiza en regiones prefrontales 
y premotoras anteriores y superiores al área de 
Broca (esta área se encuentra intacta). También 
puede verse afectada la sustancia blanca profun- 
da (anterior al asta frontal del ventrículo lateral 
izquierdo). Otra área relacionada con la afasia 
motora transcortical es el área motora suplemen- 
taria, incluyendo el cingulado anterior (Nieto y 
Barroso, 2009). 


4.6. Afasia sensorial transcortical 


El lenguaje espontáneo es fluente con nume- 
rosas parafasias y neologismos, produciendo un 
discurso sin sentido, pero la repetición se encuen- 
tra preservada. La denominación también se en- 
cuentra alterada, presentando parafasias seman- 
ticas y circunloquios cuando intentan denominar. 
La comprensión oral se encuentra alterada, al 
igual que la escritura. La lectura en voz alta se 
encuentra preservada, aunque no entienden lo 
que leen (Ardila, 2009). 

No suelen observarse síntomas neurológicos 
destacables, aunque en ocasiones pueden mostrar 
ligeros déficits sensoriales, siendo también común 
la alteración en campos visuales (Nieto y Barro- 
so, 2009). 
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En cuanto a la localización de la le 
se ubica en áreas temporoparietales izquier 
situadas en la parte posterior al área de Wer 


(preservándose el área de Wernicke y auditiva pri- : 
maria). En ocasiones se extiende hacia el giro. | 
temporal medio o zonas posteriores inferiores 


(Nieto y Barroso, 2009). 


4.7. Afasia mixta transcortical 


Denominada también «sindrome de aislamien- 
to del lenguaje» (Ardila, 2008), se trata de una 
afasia poco frecuente de características similares 
a la afasia global (o una combinación de la afa- 
sia motora y sensorial transcortical), pero con 
repetición conservada. Por tanto, los pacientes 
presentan producción verbal no fluente, altera- 
ción de la denominación, alteración de la com- 
prensión auditiva y también de la lectura y escri- 
tura. 

La lesión se ubica en zonas anteriores y pos- 
teriores del hemisferio izquierdo, bordeando el 
fascículo arqueado, que se encuentra preservado, 
al igual que las áreas perisilvanas. Por tanto, en 
estos casos la información lingúística puede ser 
recibida en el área auditiva primaria y transmitida 
a través del fascículo arqueado hasta el área de 
producción del lenguaje, reproduciendo el pacien- 
te las señales lingüisticas sin comprenderlas (Ba- 
rroso, 1994). 


4.8. Afasia anómica 


También denominada afasia amnésica, se ca- 
racteriza por problemas de denominación (ano- 
mia o dificultad para encontrar la palabra ade- 
cuada). La anomia se define como la dificultad 
para encontrar (recordar) la palabra apropiada 
con contenido semántico. Por tanto, los pacientes 
con afasia anómica presentan un severo problema 
de denominación. El lenguaje es fluente, pero con 
numerosas pausas, sin problemas de articulación 
ni agramatismos, comprensión preservada. La 
lectura y la escritura suelen estar conservadas 
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(pero con variabilidad). En ocasiones puede tra- 
tarse de un déficit residual de algún tipo de afasia 
de los descritos con anterioridad (Nieto y Barro- 
so, 2009). 

Normalmente se ubican en áreas inferotem- 
porales o temporoparietales izquierdas, aunque 
las lesiones en este tipo de afasia son poco espe- 
cíficas, ya que los procesos implicados en la recu- 
peración de las palabras, fluidez verbal, memoria 
semántica, etc., se encuentran distribuidos por 
todo el córtex, incluso se ha relacionado la ano- 
mia con lesiones en el hemisferio derecho (Barro- 
so, 1994; Nieto y Barroso, 2009). 


4.9. Afasias subcorticales 


Las afasias subcorticales se deben a lesiones 
en los ganglios basales (caudado y putamen) y 
tálamo izquierdo (Nieto y Barroso, 2009). 

Las lesiones en zonas estriocapsulares pro- 
ducen afasias poco fluentes con agramatismo, con 
problemas articularios (disartria), de prosodia 
y problemas de denominación, pero con buena 
comprensión oral, sobre todo para órdenes senci- 


llas y buena repetición (Ardila y Roselli, 2007; 
Ardila, 2011). 


CONCEPTOS CLAVE 


— La afasia motora transcortical se caracteriza: 


- minación y de escritura; La comprensión oral 
vadas. ELE 


— La afasia sensorial transcortical se caracteriz 


así como severos 


En cuanto a las lesiones talámicas izquierdas, 
los pacientes pueden mostrar una afasia caracte- 
rizada por reducción del lenguaje hablado (en 
ocasiones puede observarse mutismo o semimu- 
tismo), con numerosas parafasias, problemas de 
denominación, pero la repetición y la compren- 
sión se encuentran relativamente preservadas, 
También suele evidenciarse alexia y agrafía (Ar- 
dila, 2011). 


4.10. Afasia cruzada 


Se denomina afasia cruzada a la afasia pro- 
vocada por lesión en el hemisferio derecho. Pare- 
ce que hay una implicación evidente de lesiones 
en áreas subcorticales, en concreto ganglios ba- 
sales, tálamo y capsula interna, en este síndrome 
afásico. Los pacientes con afasia cruzada presen- 
tan una comprensión preservada y, si existe un 
déficit de comprensión, es fundamentalmente en 
el lenguaje oral. La mayoría de pacientes presen- 
tan alteración del lenguaje expresivo, con agra- 
matismos y parafasias fonéticas. También se aso- 
cia a la presencia de hemiparesia o hemiplejia, 


apraxia constructiva y discalculia (Bruna y Suhe- 
vic, 2004). 


por un lenguaje poco fluido, con problemas de deno- 
y escrita asf como la repetición se encuentran preser- 


| se caracteriza por un lenguaje espontáneo fluido, pero con nume- 
rosas parafasias, con repetición preservada. Presentan p 


roblemas de denominación y de escritura, 


problemas de comprensión para lenguaje verbal y escrito, 


=. La afasia mixta transcortical se caracteriza por alteración d 


- vada, alteración de la denominación, 


Md cosa 
Las lesiones en ganglios basales 
de denominación, repetición con 
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: el lenguaje fluente, con repetición preser- 


ve ter a denor comprensión, escritura y lectura: 
La afasia anómica se caracteriza por una alteración de 
heo fluido, pero con pausas, y la comprensión, la escrit 


la denominación, con lenguaje esponta- - 
ura y la repetición se encuentran preser- 


y tálamo pueden dar lugar a afasias poco fluentes, con problemas 
servada y problemas de comprensión en grado variable: 
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5, ALEXIAS 


La alexia se define como la alteración total o 


parcial de la capacidad lectora tras una lesión ce- 
: rebral. La primera descripción sobre pacientes 
con alexia la realizó Joseph Jules Déjerine entre 


1891 y 1892. En concreto describió dos casos clí- 
nicos que presentaban problemas para la en 
con y sin agrafía y con distintas lesiones. Actual- 
mente en la práctica clínica se distinguen tres ti- 
pos de alexias que pueden aparecer con 0 sin 
agrafia: con agrafia, sjn agrafia y alexia e 
(Bruna y Suhevic, 2004). Introduciremos también 
el término de «alexia espacial» para problemas de 
lectura asociados a lesiones del hemisferio dere- 
cho (Ardila, 2011). 


5.1. Alexia posterior o alexia sin agrafía 


También conocida como alexia pura o alexia 
occipital (Ardila, 2011). El paciente no puede leer, 
pero tiene preservada la escritura. Puede e 
cer palabras deletreadas en voz alta o reconoci as 
al tacto. Algunos pacientes tambien pueden leer 
letra a letra y reconstruir posteriormente la pala- 
bra. Otras caracteristicas son: lenguaje normal, 
comprensión y denominación preservadas, aun- 
que pueden presentar anomia para los colores, 
Puede ser normal que algunos pacientes presen- 
ten déficits visuoespaciales y acromatopsia (Bru- 
na y Suhevic, 2004). 

Las lesiones en este síndrome provocan una 
desconexión entre las áreas visuales y del lengua- 
je, afectando, por tanto, a la conexión de las zonas 
occipitales derechas e izquierdas hacia las o 
del lenguaje del hemisferio izquierdo (Nieto y Ba- 
rroso, 2009). 


5.2. Alexia con agrafía o alexia central 
Alteración para la lectura y la escritura. No 


reconocen palabras deletreadas en voz alta ni es- 
critas en la palma de la mano o mediante el tacto. 
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El paciente puede escribir a la copia, o combina- 
ciones de letras, pero con dificultad y sin com- 
prenderlo (Ardila, 2011; Bruna y Suhevic, 2004). 

Para esta alexia Ardila propone el término de 
«alexia parietotemporal» (Ardila, 2011). l 

Las lesiones se ubican en el giro angular iz- 
quierdo, aunque normalmente la lesión es más 
extensa, por lo que la mayoría de pacientes pre- 
sentan afasia de Wernicke o sensorial transcorti- 
cal. El diagnóstico de alexia con agrafia solo se 
aplica cuando Jas alteraciones de la lecto-escritu- 
ra predominan sobre el síndrome afásico (Bruna 
y Suhevic, 2004). 


5.3. Alexia anterior 


También denominada alexia frontal, se asocia 
a la afasia de Broca. Se caracteriza por una alte- 
ración en la capacidad de estructuras sintacticas 
(también se puede denominar por este motivo 
alexia sintáctica). La comprensión del material es- 
crito se limita a palabras aisladas, generalmente 
nombres (Bruna y Suhevic, 2004; Ardila, 201 1). 

La ubicación de la lesión es similar al area de 
Broca, implicando el córtex frontal inferior pos 
terior izquierdo y puede extenderse a estructuras 
subcorticales (Bruna y Suhevic, 2004). 


5.4, Alexia espacial 


Es un trastorno de los aspectos espaciales de 
la lectura asociada a lesiones del hemisferio de- 
recho. Esta alexia se caracteriza por dificultades 
en reconocimiento espacial de las letras, negli- 
gencia espacial izquierda, tendencia a completar 
el sentido de las palabras y oraciones, incapacl- 
dad para seguir renglones durante la lectura, y 
agrupamiento y fragmentación de palabras sgt 
ramente por problemas para interpretar el valor 
de los espacios correctamente, confundiendo los 
espacios que separan las letras de una misma E 
labra y los espacios que separan distintas pala- 
bras (Ardila, 2011). 
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6. AGRAFÍAS 


La agrafia es la incapacidad para producir len- 
guaje escrito tras una lesión. La clasificación más 
común es diferenciar entre agrafía afásica, pura, 
motora y visuoespacial (Bruna y Suhevic, 2004). 


6.1. Agrafía afásica 


Asociada a algún tipo de afasia, a su vez pue- 
de clasificarse en fluente o no fluente. La mayoría 
de afasias no fluentes presentan alteración del 
lenguaje escrito similar a la alteración del len gua- 
je oral. Por su parte, en las agrafías fluentes en las 
se puede observar agrafía fluente, pero, al igual 
que el lenguaje oral, se observan ciertas alteracio- 
nes, como paragrafías fonéticas y semánticas y 
omisión o adicción de letras y neologismos. La 
agrafía en la afasia de conducción es compleja, 
con paragrafías literales (sustituciones, omisiones 
y adición de letras). El paciente reconoce el error 
en la palabra escrita, pero al corregirla vuelve a 
errar. En ocasiones las lesiones de la afasia de 
conducción se extienden hacia el lóbulo parietal 
y el paciente puede presentar una agrafía apraxi- 
ca (Bruna y Suhevic, 2004; Ardila, 201 1). 


6.2. Agrafía pura 
Poco frecuente, no existen alteraciones en 
otras esferas del lenguaje y se observa por lesiones 


asociadas a lóbulo frontal inferior izquierdo o pa- 
rietal superior izquierdo (Bruna y Suhevic, 2004). 


6.3. Agrafía espacial o visuoespacial 


Es consecuencia de lesiones derechas, normal- 
mente en zonas parietales (integración visuoespa- 
cial), o en la conjuncién de la corteza occipito- 
parietotemporal (Bruna y Suhevic, 2004). La 
escritura se caracteriza por omisiones y adiciones 
de rasgos o letras, incapacidad para utilizar los 
espacios de forma correcta, dificultades para es- 
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cribir en horizontal, incremento de márgenes iz: 
quierdos y ubicar toda la escritura en el lado de- 
recho, desautomatización y cambios de tipo de: 
letra y apraxia constructiva para la escritura (Are 
dila, 2011). E 
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Se debe a lesiones en cerebelo, ganglios basa- 
les o tractos corticoespinales, nervios periféricos 
O propios de aspectos mecánicos de los movimien- 
tos de la mano. 

Como consecuencia de un déficit en el control - 
motor, los pacientes pueden presentar agrafias hi- 
percinéticas (no pueden controlar la motricidad ` 
fina, la escritura es desorganizada) o agrafías hi- 
pocinéticas (escritura lenta y de poca amplitud, 
con tendencia a la micrografía; Bruna y Suhevic, 
2004; Ardila, 2011). 


7. ACALCULIAS 


La acalculia es un trastorno adquirido de las 
habilidades del cálculo. Normalmente en la prác- 
tica clínica diferenciamos los siguientes tipos de 
acalculia (Bruna y Suhevic, 2004): 


— Acalculia con alexia y agrafía: lesiones si- 
tuadas en la zona temporoparietal izquier- 
da, por lo que el paciente no puede leer ni 
escribir números. 

— Acalculia espacial: lesiones en el cértex 
parietal derecho que dificultan la posición 
de los números en el espacio y que, por 
tanto, dificulta la realización de operacio- 
nes aritméticas, 

— Anaritmética (acalculia primaria): aso- 
ciada a lesiones parietales izquierdas. Los 
pacientes reconocen los números, su valor 
y pueden colocarlos correctamente en el 
espacio, pero son incapaces de realizar 
Operaciones aritméticas. Puede afectar de 
forma disociada a distintas habilidades 
de cálculo, 
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1. ¿Cuál de estas afasias puede aparecer como 
un déficit residual a otro tipo de afasia? 


a) Afasia global. 
b) Afasia mixta transcortical, 
c) Afasia anómica. 


2. La afasia cruzada (señala la alternativa co- 
rrecta): 


a) Se refiere a afasia secundaria a lesiones 
en el hemisferio derecho. 

b) Hay una implicación evidente de lesiones 
en áreas subcorticales. 

c) ay b son correctas, 


3. El modelo de lenguaje de Hickok-Poeppel: 


a) Propone la existencia de tres sistemas 
neuronales relacionados con las funcio- 
nes de lenguaje, 

b) Propone dos rutas para el procesamiento 
del lenguaje: la dorsal, implicada en la 
percepción del habla y la ventral, impli- 
cada en el reconocimiento del habla. 

c) Se describen siete áreas anatómicas si- 
tuadas en el hemisferio izquierdo que 
forman una red para el lenguaje. 


4. La incapacidad para seguir renglones duran- 
te la lectura, el agrupamiento y fragmenta- 
ción de palabras secundario a problemas 
para interpretar el valor de los espacios co- 
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rrectamente y la negligencia espacial izquier- 
da, son errores que se evidencian en: 


a) Alexia espacial. 
b) Agrafia espacial. 
c) Acalculia espacial. 


El síndrome del acento extranjero se puede 
observar en: 


a) Lesiones estrictamente circunscritas al 
área de Wernicke. 


b) Lesiones estrictamente circunscritas al © 


área de Broca. 


c) Lesiones extensas en hemisferio izquier- 
do. 


¿Qué afasia consideran algunos autores que 
es secundaria a un tipo de apraxia (apraxia 
ideomotora para el habla) y no a problemas 
lingúísticos?: 


a) Afasia de conducción. 
b) Afasia de Broca. 
c) Afasia motora transcortical. 


¿Cuál de estas áreas anatómicas puede aso- 
ciarse a diversos trastornos del lenguaje (afa- 
sia de Broca, Wernicke o de conducción)?: 


a) Córtex parietal. 
b) Insula. 
c) Tálamo. 
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1. INTRODUCCIÓN 


La memoria es una función cognitiva esencial, 
compuesta por varios sistemas y procesos, que de- 
penden de distintas estructuras anatómicas. Para 


: aprender se requiere de una serie de capacidades 


cognitivas necesarias para definir una estrategia y 
llevarla a cabo de una forma efectiva (Buschke, 
1984); por tanto, y como sucede en la mayoría 
de funciones cognitivas, la memoria y los procesos 
de aprendizaje son dependientes de otros proce- 
sos cognitivos, como por ejemplo las funciones 
atencionales. Algunos problemas de memoria que 
presentan ciertos pacientes pueden ser secundarios 
a problemas de atención o la alteración de otros 
problemas cognitivos, que dificultan los procesos de 
aprendizaje y almacenamiento de la información. 

La memoria ha sido de las funciones cog- 
nitivas más estudiadas, tanto desde el ámbito de 
la psicología cognitiva como desde el ámbito de la 
neuropsicologia clínica. Hermann Ebbinghaus 
(Ebbinghaus, 1885) fue uno de los pioneros en el 
estudio de la memoria, llevando a cabo el primer 
trabajo experimental de esta función cognitiva y 
describiendo ciertas características importantes 
involucradas en el proceso de aprendizaje. En sus 
experimentos utilizó listas de sílabas sin sentido 
en orden creciente (7 sílabas, 10, 14, hasta un total 
de 36 silabas sin sentido), que él mismo memori- 
zaba y consideraba aprendidas cuando era capaz 
de recordarlas en el mismo orden y sin errores, 
Utilizando este paradigma de estudio, llegó a la 
conclusión de que el tiempo y el número de repe- 
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ticiones necesarias para el aprendizaje aumentan 
en relación al incremento de la longitud de la lis- 
ta (a mayor longitud, más número de repeticiones 
y más tiempo necesitamos para aprender). Ade- 
más de estudiar el proceso de aprendizaje o ad- 
quisición de la información, también se interesó 
en medir la tasa de retención del material apren- 
dido mediante el reaprendizaje de sílabas sin sen- 
tido. Ebbinghaus aprendía listas de sílabas sin 
sentido cambiando el número de repeticiones rea- 
lizadas durante el aprendizaje (de 8 a 64 repeticio- 
nes). Después de 24 horas de haber realizado el 
aprendizaje, volvía a aprender de nuevo las listas 
de silabas sin sentido (reaprendizaje) hasta repe- 
tirlas sin ningún error. De este modo describió el 
«método del ahorro», ya que corroboró que cuan- 
tas más repeticiones se hacían durante el apren- 
dizaje inicial, menos repeticiones se necesitaban 
durante el proceso de reaprendizaje. También es- 
tudió la rapidez con la que se olvidaba un mate- 
rial aprendido, y describió «la curva del olvido», 
mostrando que el paso del tiempo desde que se 
aprende un material deteriora el recuerdo de di- 
cho material, y que ese deterioro u olvido es más 
destacable durante las primeras horas tras el 
aprendizaje, pero se desvanece posteriormente. 
Relacionado con lo anterior, también describió 
«la traza de memoria»: cuanto más fuerte sea la 
traza de memoria en el cerebro, más largo será el 
período de tiempo que recordaremos la informa- 
ción aprendida. 

Frederick Barlett también estudió la memoria 
de forma experimental. Su hipótesis era que cada 
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== persona construía sus recuerdos dotándolos de un 


significado que dependía de conocimientos alma- 
=U cenados en la memoria como consecuencia de ex- 
> periencias pasadas, pero también de la nueva in- 
formación aprendida. En sus experimentos utilizó 
historias más cercanas a la vida cotidiana de las 
personas y no sílabas sin sentido. Sus estudios 
consistían en leer una de esas historias y compro- 
bar qué era lo que las personas recordaban tras 
escucharlas. También incorporó distintos retrasos 
entre la lectura de la historia y la recuperación de 
dichas historias. Sus conclusiones fueron que la 
memoria (0 el proceso de aprendizaje) no es un 
proceso de repetición, tal y como afirmaba Eb- 
binghaus, sino que este autor definió la memoria 
como un proceso mental reconstructivo, en el que 
participan lo que el definió como «esquemas», los 
cuales contienen información basada en el pasa- 
do, aunque son flexibles para adaptarse a situa- 
ciones nuevas y, además, son capaces de organizar 
el conocimiento actual mezclándolo con la expe- 
nencia pasada para poder entender el futuro (Bar- 
lett, 1932). 

George Miller en 1956 (Miller, 1956) demos- 
tro que las personas pueden retener en la memo- 
ria a corto plazo entre 5 y 7 elementos, y publicó 
el artículo titulado «El mágico número siete más 
menos dos: algunos límites de nuestra capacidad 
para procesar información». También observó 
que, si el material se organiza en grandes paque- 
tes, lo que definió como chunks, somos capaces de 
retener más información. 

La psicología cognitiva estructuralista de la 
década de los sesenta del siglo pasado abordó el 
estudio de la memoria basándose en modelos ar- 
tificiales del procesamiento de la información. 
Aparecen en este contexto distintos modelos de 
memoria, uno de los más conocidos es el desa- 
rrollado por Atkinson y Shiffrin (Atkinson y Shi- 
ffrin, 1968). Este modelo de aproximación al fun- 
cionamiento de la memoria propone distintos 
almacenes de memoria organizados de acuerdo 
con la duración de la información. El modelo in- 
cluye una memoria sensorial, asociada a proce- 
sos de percepción, luego esta información pasa- 
ría a la memoria a corto plazo (MCP), de 


capacidad limitada, donde la información es for- 


talecida mediante la repetición, y posteriormente | 


sería transferida a un almacén de memoria a lar- 


go plazo (MLP), donde la información se man- : 
tendría de forma permanente. Estos autores tam- ` 
bién postulaban que una alteración en la MCP - 
producía a su vez una alteración en el almacén de ` 


MLP. Pero los estudios realizados desde el ámbi- 
to de la neuropsicología clínica con pacientes le- 
sionados (léase posteriormente el caso de HM) 
mostraron que una alteración en el lóbulo tem- 
poral podía producir daño en la capacidad para 
realizar y almacenar nuevos aprendizajes (MLP), 
pero no alteraba el rendimiento en MCP. Estas 
evidencias clínicas impulsaron la aparición de 
nuevos modelos de memoria que no trabajaban 
de forma lineal (como propusieron en un inicio 
Atkison y Shiffrin), sino que constaban distintos 


componentes independientes que trabajaban de E 


forma paralela. De este modo surge la propuesta 
de Baddeley y Hitch (1974), que amplían el con- 
cepto de MCP describiendo el concepto de me- 
moria de trabajo (MT), cuyos subcomponentes 
se describen con detenimiento en un apartado 
específico de este capítulo. Estos autores pusie- 
ron a prueba la hipótesis de la MT. Pedían a los 
sujetos que realizaran dos tareas a la vez, por un 
lado una tarea secundaria, como la repetición de 
dígitos con aumento progresivo de los ítems a 
repetir (mayor o menor carga cognitiva), y por 
otro lado una tarea primaria, que consistía su- 
puestamente en realizar una tarea que dependía 
de la MT (como el aprendizaje, comprensión, o 
razonamiento). Lo esperado, según Baddeley y 
Hitch, era que la tarea secundaria interfiriera en 
la welización de la tarea primaria, produciendo 
un rendimiento inferior en esta última. Los resul- 
tados mostraron que el tiempo necesario para 
realizar la tarea primaria aumentaba de forma 
sistemática en función del aumento de dígitos 
que tenían que repetir en la tarea secundaria. 
Este resultado fue consistente con la hipótesis de 
la existencia de la MT. 

Desde el ámbito de la neuropsicología clíni- 
ca, otro hito destacable en el estudio de la me- 
moria es la descripción del caso Henry Molai- 
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son, más conocido como HM. Cuando tenía 9 
años HM fue atropellado por una bicicleta y a 
partir de entonces sufrió ataques epilépticos con- 
tinuos y severos. A los 27 años no podía llevar 
una vida normal, por lo que el neurocirujano 
William Beecher Scoville, que examinó al pa- 
ciente y localizó las descargas epilépticas en am- 
bos lóbulos temporales, le propuso como trata- 
miento extirpar las zonas. A HM le quitaron dos 
tercios de la zona del lóbulo temporal, que in- 
cluía el hipocampo, corteza parahipocampal, 
corteza entorrinal, uncus y amigdala. La cirugía 
mejoró los ataques epilépticos, pero provocó en 
HM una amnesia severa, ya que a partir de la 
operación fue incapaz de almacenar nuevos re- 
cuerdos (Squire, 2009). La neuropsicóloga Bren- 
da Milner fue la responsable de evaluar la amne- 


“cado: 
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2. DISTINCION ENTRE SISTEMAS 
Y PROCESOS DE MEMORIA 


Como sistemas (o almacenes de memoria), en 
neuropsicología distinguimos entre memoria sen- 
sorial, MCP, MT y MLP. Por otra parte, la me- 
moria tiene tres procesos básicos, que son la co- 
dificación, el almacenamiento y la recuperación 
de la información. 
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Milner, 1957). 


cognitiva, y los resultados obtenidos desde la 
neuropsicología clínica realizados con pacientes 
lesionados, hoy en día podemos afirmar que la. 
memoria no es un proceso unitario. Existen va- 
rias formas de clasificar los distintos tipos de 
memoria: según su duración temporal (MCP, 
MT, MLP); según el nivel de procesamiento de 
la información (adquisición, almacenamiento, 
consolidación y recuperación); según la forma 
de codificar el material (procedimental o decla- 
rativa), o según el tipo de información que alma- 
cenamos (semántica o episódica). 


2.1. Sistemas de memoria 


2.11 Memoria sensorial 


El primero de los sistemas de memoria se re- 
fiere a los registros sensoriales, que, aunque no se 
suelen valorar en el ámbito clínico, vamos a des- 
cribir brevemente. 


Con aportaciones derivada! de la psicología _ : 
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La memoria sensorial se refiere a la percep- 
ción de distintos: tipos de información sensorial, 
ya sea auditiva, visual, gustativa, olfativa o táctil. 
Este tipo de memoria tiene una capacidad de al- 
macenamiento ilimitado, pero por el contrario 
una duración temporal muy limitada (de milise- 
~-gundos y de menos de un segundo), y decae rapi- 
damente si de forma consciente no es transferida 
a la MCP (Scott y Schoenberg, 2011). Las memo- 
rias sensoriales más estudiadas en el ámbito expe- 
rimental han sido la visual (o también llamada 
icónica) y la auditiva (ecoica). 


2.12. Memoria a corto plazo (MCP) 


Una vez seleccionada la información desde la 
memoria sensorial, esta pasa a otro almacén, que 
es el de la MCP (también denominada memoria 
inmediata). La MCP se define como un almacén 
provisional en el que una cantidad de información 
es limitada (7 items + 2) y se mantiene durante un 
corto periodo de tiempo (segundos; Scott y Schoen- 
berg, 2011). 


2.1.3. Memoria de trabajo (MT) 


Aunque a menudo se ha equiparado la MCP 
con la MT (también conocida como memoria ope- 
rativa), incluso a veces se han considerado una 
sola entidad, el concepto de MT introduce la no- 
ción de manipulación de la información (principal 
diferencia entre ambos tipos de memoria), que no 
posee la MCP. Por tanto, la MT implica no solo 
el almacenamiento de la información durante un 
corto período de tiempo, sino el componente ac- 
tivo de la manipulación de dicha información. Un 
ejemplo práctico para diferenciar ambos tipos de 
memoria sería repetir una serie de números, por 
ejemplo 4 7 9 6 5, para lo cual utilizamos la MCP, 
en contraposición a repetirlos en orden inverso 
(ejemplo: 5 6 9 7 4), para lo cual debemos mani- 
pular la información y, por tanto, requerimos del 
funcionamiento de la MT. Esta memoria intervie- 
he, por tanto, en otros procesos cognitivos supe- 
riores como el aprendizaje, el cálculo, la compren- 
sión, la lectura o el razonamiento. 


El concepto de MT, como ya hemos introdu- 
cido previamente, fue desarrollado por Baddeley 
y Hitch (1974), modificando y ampliando el con- 
cepto de MCP propuesto por Atkinson y Shiffrin 
(1968). En una primera descripción del modelo, 
Baddeley y Hicth describieron los siguientes com- 
ponentes: 


— Bucle fonológico: subsistema que hace re- 
ferencia a un proceso que permite mante- 
ner y manipular la información durante 
un corto período de tiempo mediante un 
repaso articulatorio o sistema subvocal. 

— Agenda visuoespacial: subsistema similar 
al anterior, pero en este caso mantendría y 
manipularía las representaciones visuales 
y espaciales. También existiría el corres- 
pondiente sistema de repaso para la infor- 
mación visual o espacial. 

— Ejecutivo central o sistema atencional: 
realizaría operaciones de control y moni- 
torización de los anteriores subsistemas. 
Utilizaria la información mantenida y ma- 
nipulada por el bucle fonológico y la agen- 
da visuoespacial para dirigirla a la resolu- 
ción de problemas. 


Posteriormente Baddeley (2000) revisa el mo- 
delo e incluye un nuevo componente, al que de- 
nomina «almacén episódico». Este almacén inte- 
graria o combinaria la información que proviene 
del bucle fonológico, la agenda visuoespacial y de 
la MLP, creando una representación multimodal 
de la información. 


2.14. Memoria a largo plazo (MLP) 


La MLP (en contraposición a la MCP) se de- 
fine como un sistema de memoria con una capa- 
cidad de almacenamiento supuestamente ilimita- 
do (aunque en ocasiones no podamos recuperar 
el material almacenado) y de duración temporal 
también ilimitada. La MLP se suele subdividir en 
memoria implícita (o procedimental) y explícita 
(o declarativa). A su vez, la memoria explícita se 
subdivide en memoria episódica y semántica. La 
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memoria implícita se subdivide en sensibilización, 
capacidades y hábitos, aprendizaje asociativo y 
aprendizaje no asociativo (Kandel, Kupfermann 
y Iversen, 2001). 

La memoria explícita es aquel tipo de memo- 
ria en la cual la información es accesible de forma 
consciente y, como hemos introducido con ante- 
rioridad, normalmente incluye la memoria episó- 
dica y semántica (Scott y Schoenberg, 2011; Tul- 
ving, 1972) Tulving (1972), introdujo la diferencia 
entre memoría episódica y semántica. La memo- 
ría episódica se refiere a recuerdos específicos, que 
pueden ser asignados a un momento concreto 
temporal y espacial, que permite la recolección 
consciente y personal de hechos del pasado. To- 
dos los test neuropsicológicos de recuerdo de pa- 
labras, imágenes o historias valoran memoria epi- 
sódica. Si a un sujeto se le pregunta por una lista 
de palabras que se le presentaron previamente y 
no es capaz de recordarlas, no es porque no conoz- 
ca dichas palabras, sino porque no es capaz de 
recordar el contexto en el que fueron presentadas 
dichas palabras. Los hechos autobiográficos de 
una persona también se incluyen dentro de la me- 
moria episódica, en este caso estaríamos hablando 
de memoria episódica autobiográfica. 

Por otra parte, la memoria semántica se refle- 
re a un almacén general de información sobre el 
significado de los objetos, las palabras y del mun- 
do en general, que el sujeto va estructurando y 
organizando a lo largo de la vida. La memoria 
semántica no es dependiente del momento tem- 
poral ni del contexto en el que se codificó el ma- 
terial, ya que normalmente no recordamos en qué 
contexto y en qué momento aprendimos cuál es 
la capital de Francia o cuáles son las característi- 
cas de un coche o de otros medios de transporte. 
Tareas como la denominación de dibujos o empa- 
rejamientos de dibujos que pueden estar semánti- 
camente relacionados de entre varias opciones 
posibles o la verificación de atributos semánticos 
(¿tiene un perro cola?), son tareas que valoran la 
memoria semántica. 

La memoria implícita o procedimental (menos 
valorada en la práctica clínica y que, por tanto, no 
desarrollaremos exhaustivamente en este capítulo) 
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almacena el conocimiento sobre «cómo hacer una 
cosa» (escribir, montar en bicicleta, conducir, etc.). 
Se aprende por condicionamiento o repetición de 
experiencias y, una vez aprendido, es inconsciente. 
Este tipo de memoria comprende la sensibiliza- 
ción y aprendizaje por condicionamiento clásico, - 
hábitos y destrezas perceptivas y motoras: 


2.2. Procesos de memoria 


2.2.1. Codificación o proceso 
de aprendizaje 


Es el paso inicial por el que la información 
que se debe aprender se transforma en una repre- 
sentación mental para poder ser almacenada. En 
esta etapa son muy importantes los procesos aten- 
cionales, y, tal y como demostró Ebbinghaus, la 
forma de trabajar la información que se debe al- 
macenar. Cuanto más se trabaja un material du- 
rante esta fase (repeticiones o reaprendizaje), ma- 
yor será su huella, mejor será su recuerdo y mejor 
será su recuperación posterior. Por tanto, además 
de la repetición del material, también son impor- 
tantes las estrategias utilizadas durante el proceso 
de aprendizaje (ordenar la información, categori- 
zarla, visualizarla, etc.), que nos ayudan a conso- 
lidar la información de una manera más efectiva, 


2.2.2. Consolidación o almacenamiento 
de la información 


Una vez codificada la información, esta se 
mantiene almacenada para poder acceder a ella 
cuando la necesitemos, La organización de la in- 
formación se realiza mediante estructuras y unida- 
des organizadas, que forman esquemas o conjun- 
tos de conocimientos. El proceso de consolidación 
de la información es gradual hasta adquirir una 
forma relativamente permanente. 


2.2.3. Recuperación de la información 


La recuperación es el proceso por el cual se 
accede a la información almacenada en la MLP. 
La recuperación puede ser espontánea, utilizan- 
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- do el recuerdo libre (ejemplo: dime todas las pa- 
-labras que recuerdes de las presentadas anterior- 
mente durante el proceso de aprendizaje), 
< también podemos utilizar el recuerdo con claves 
(ejemplo: anteriormente durante la fase de 
-aprendizaje se han presentado distintas palabras 
de distintas categorías semánticas, como por 
ejemplo frutas, verduras, herramientas; durante 
la fase de recuperación se le dice al sujeto «dime 


3. NEUROANATOMÍA DE LA MEMORIA 


Los distintos tipos de memoria se encuentran 
localizados en distintas áreas cerebrales interco- 
nectadas entre sí. Las memorias explícitas (episó- 
dica y semántica) dependen de tres importantes 
áreas del cerebro: el hipocampo, zonas diencefáli- 
cas, circuito de Papez, la amigdala y el neocórtex. 
Las memorias implícitas se localizan principal- 
mente en el cerebelo y ganglios basales. Finalmen- 
te, la MCP y MT dependen en gran medida del 
córtex prefrontal. 


3.1. Lóbulo temporal 


El hipocampo localizado anatómicamente en 
el lóbulo temporal medial forma parte del sistema 
límbico, y es la estructura anatómica que más se 
relaciona con la memoria explícita. El hipocampo 
interviene en los procesos de codificación y con- 
solidación de la información, haciendo posible el 
traspaso de información desde la MCP a la MLP 
Como destacó la descripción del caso HM, el al- 


todas las palabras que recuerdes que eran fru- 
tas») o, finalmente, también podemos utilizar el 
reconocimiento (por ejemplo: te voy a leer una 
lista de palabras y debes decirme si «sí» te las he 
presentado anteriormente durante la fase de 
aprendizaje o si «no» te las he presentado ante- 
riormente). El recuerdo con claves y el recono- 
cimiento mejoran significativamente el recuerdo 
del material aprendido. 


macenamiento a largo plazo de la información no 
es posible sin la participación activa del hipocam- 
po. De forma específica, son estructuras críticas 
para la formación de nuevas memorias áreas ana- 
tómicas ubicadas en el lóbulo temporal anterior 
formado por las estructuras del hipocampo, giro 
parahipocampal y córtex entorrinal, El propio hi- 
pocampo o también denominado «asta de Am- 
món» (o «cornu ammonis», CA) a su vez se sub- 
divide en las siguientes estructuras: CAI, CA2 
CA3 y CA4. at 
_En lo que se refiere a la memoria episódica 
extste evidencia observada con pacientes amnési- 
cos y también por estudios de neuroimagen que 
muestran que el hipocampo es imprescindible 
para la evocación de la información episódica 
autobiográfica (Moscovitch, Cabeza, Winocur 
y Nadel, 2016). Otros estudios han mostrado que 
la corteza parahipocampal se activa durante 
la presentación de escenas espaciales o durante la 
memorización de objetos relacionados con luga- 
res específicos (Churchwell, Morris, Musso y Kes- 
ner, 2010). Como hemos visto, la memoria episó- 
dica es dependiente del contexto en el que se ha 
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adquirido (en relación con el tiempo y el espacio), 
y todos los datos apuntan a que el hipocampo es 
una estructura crítica para procesar información 
contextual y espacial. En la corteza de asociación 
parietal se representa dónde se sitúa un determi- 
nado estímulo, mientras que en la corteza de aso- 
ciación temporal se representa de qué estimulo se 
trata, formándose las dos vías perceptivas, la vía 
ventral o «via de qué» y la via dorsal o «via del 
dónde» (ver capítulo 2: Alteraciones de la percep- 
ción y reconocimiento: agnosias). Estas dos vías 
de análisis envían la información de forma sepa- 
rada a la formación parahipocampal, formada a 
su vez por la corteza entorrinal, perirrinal y pa- 
rabipocámpica. Las cortezas perirrinal y entorri- 
nal lateral reciben información de la «vía de qué», 
mientras que la cortezas entorrinal medial y 
parahipocámpica reciben información de la «vía 
del dónde», y de ahí la información converge y 
se integra en la formación hipocampal (Redo- 
lar, 2018). 

Por otra parte, el hecho de que los pacientes 
amnésicos adultos sean capaces de recordar epi- 
sodios lejanos de su vida pasada (episodios con- 
cretos de su infancia), e información semántica de 
las mismas características (por ejemplo, concep- 
tos aprendidos de pequeño en la escuela), implica 
que el lóbulo temporal medial (hipocampo, córtex 
entorrinal y áreas adyacentes) son solo estaciones 
de paso transitorias en el camino al almacena- 
miento a largo plazo de la información (MLP). 
Como hemos visto, el proceso de consolidación y 
almacenamiento de la información es un proceso 
gradual (ver también el apartado amnesia retró- 
grada ys. amnesia anterógrada), en el que la for- 
mación hipocampal transforma la información 
aprendida en información almacenada. Antes de 
que el proceso de almacenamiento finalice, pare- 
ce que es necesario el hipocampo para recuperar 
el material. Una vez la información se ha almace- 
nado permanentemente, es la corteza prefrontal 
la que se encuentra implicada en los procesos de 
recuperación de esa información recuperada. Asi 
pues, parece ser que el hipocampo es necesario 
para recuperar información o recuerdos cercanos 
en el tiempo, mientras que la corteza prefrontal 
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lo hace con los recuerdos más antigu 
2018). aes 

En cuanto a la amigdala (situada en la parte 
interna del lóbulo temporal medial adyacente a la 
estructura hipocampal), juega un papel importante _ 
en los aprendizajes, integrando información emo- 
cional a los procesos de codificación y recupera- 
ción de la información. La amigdala refuerza: y 
mantiene activo el hipocampo durante el proceso 
de aprendizaje, identificando las características 
emocionales y motivacionales de los estímulos, pro- 
porcionando (junto al hipocampo) una recompen- 
sa apropiada para reforzar el aprendizaje (Ardila y 
Rosselli, 2007). Además, la amigdala también juega 
un papel fundamental en los aprendizajes asociati- 
vos y condicionados (Kandel et al., 2011). 

Existe controversia y diversas teorías respecto 
a la ubicación anatómica específica de la informa- 
ción semántica. Este tipo de memoria también 
depende en gran medida del córtex temporal me- 
dial. Por ejemplo, las descripciones del perfil neu- 
ropsicológico del paciente HM mostraron que 
presentaba una alteración en la capacidad para 
aprender nueva información, ya fuera de conteni- 
do episódico o semántico, mientras que, por otro 
lado, la información semántica adquirida antes 
de la intervención quirúrgica se mantenía preser- 
vada (Nastase y Haxby, 2017). Por otra parte, los 
estudios de neuroimagen indican que la informa- 
ción semántica no se almacena en una única área 
anatómica, sino que se encuentra distribuida y 
almacenada por categorías en distintas zonas de 
la corteza. Por ejemplo, se ha observado que la 
denominación de figuras de distintos animales ac- 
tiva el córtex occipital medial, mientras que la de- 
nominación de herramientas activa zonas premo- 
toras izquierdas, además de la corteza temporal 
medial. Teniendo en cuenta estos resultados, pa- 
rece ser que las tareas de memoria semántica ac- 
tivan áreas anatómicas relacionadas con la codifi- 
cación sensorial y motora. En este sentido, la 
discriminación visual de animales requiere la acti- 
vación de procesos visuales necesarios para reali- 
zar las distinciones de las características físicas de 
cada tipo de animal. Por otra parte, el conoci- 
miento de las herramientas incluye información 
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de su uso, por eso se activan áreas motoras duran- 
e su discriminación (Tulving y Craik, 2000). 
Otros estudios también han corroborado la diso- 
ciación de almacenes semánticos distribuidos. 
-= Damasio et al. (Damasio, Grabowski, Tranel 
-= Hichwa y Damasio, 1996) observaron que la de- 
- nominación de caras famosas activaba áreas del 
polo temporal, la denominación de herramientas 
zonas del córtex temporal posterior medial y tem- 
poral inferior, mientras que el córtex inferotempo- 
ral posterior lateral se activaba durante la deno- 
minación de animales. Este trabajo indica que el 
lóbulo temporal y en especial las áreas laterales se 
encuentran involucradas en el almacenamiento de 
información semántica en forma de patrones dis- 
tribuidos y ordenados por categorías, 
Por otro lado, estudios realizados con pacien- 
tes diagnosticados de demencia semántica (DS) 
muestran que el lóbulo temporal anterior es un 
area relevante para la información semántica. Al 
inicio de la enfermedad estos pacientes muestran 
una atrofia específica en el lóbulo temporal ante- 
rior bilateral, aunque con marcado predominio 
izquierdo (ver capítulo: 7 Neuropsicología de las 
demencias). Además, estos pacientes presentan 
una alteración de la memoria semántica general 
(sin atender a ninguna categoría semántica especi- 
fica), y por lo tanto todos los datos parecen indicar 
que esta area anatómica es importante para el al- 
macenamuento de la información semántica (Jeffe- 
ries, 2003). Aunque existe mucha controversia so- 
bre la función que ejerce el lóbulo temporal 
anterior en la memoria semántica, una teoría ac- 


Hipocampo 


tual, amparada por los estudios de neuroimagen y 


pacientes que presentan déficits en este tipo de me 
moria, sugiere que esta parte del temporal se com 


portaria como un centro semántico capaz de vin-. 


cular la información conceptual que se encontraría 


distribuida por distintas áreas anatómicas (senso~ 


riales, motoras, de lenguaje; Jefferies, 2003). Por 


eso y según esta hipótesis, los pacientes que presen- ` 


tan algún tipo de lesión en esta área (como sucede 
con los pacientes diagnosticados de DS) presentan 
alteración de todo tipo de memoria semántica sin 
consideración de ninguna categoría concreta. 


3.2. Diencéfalo 


l Estructuras mediales subcorticales pertene- 
cientes al diencéfalo también son importantes para 
la formación de nuevas memorias, destacando el 
tálamo y el hipotálamo. De forma más específica, 
son importantes para la memoria explícita los nú- 
cleos anteriores y dorsomediales del tálamo, los 
cuerpos manilares y los haces de fibras manilota- 
lámicos, que conectan el hipocampo medial con 
los núcleos anteriores del tálamo, y la vía amigda- 
lofugal, que conecta la amigdala con los múcleos 
dorsomediales (Tranel y Damasio, 1995). 


3.3. Circuito de Papez 


S Inicialmente fue descrito para explicar la rela- 
ción entre cognición y emociones, y posterior- 


Fórmixo o. => Cuerpos" mc Haz ie 
: > mamilares- *: mamilotalámico 


Circunvolución 
= Cingular... 


a : Haz cingular i 


Proyecciones 
_ talámicas 


Núcléos'anteriores 
del tálamo 


Figura 4.1.—Circuito de Papez. 
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‘mente fue considerado un circuito fundamental 
‘en los procesos de memoria. La comunicación 


entre el hipocampo y la neocorteza se lleva a cabo 


de manera recíproca y se encuentran en comuni- 
«cación constante, influyendo una con la otra por 
‘medio del córtex cingulado. El hipocampo proce- 


sa la información que proviene del córtex cingu- 


lado y la lleva hasta los cuerpos manilares del hi- 
< potálamo por la fibra del fornix. Al mismo tiempo, 


el hipotálamo envía información al giro cingulado 
por los cuerpos manilares y núcleo talámico ante- 
rior (tracto manilo-talámico) y de alli hasta la cor- 
teza frontal (Bauer et al., 2003). 


< 3.4. Áreas frontales y parietales 


Como se ha introducido anteriormente, la 
MT requiere, no solo del mantenimiento, sino 
también de la manipulación de la información. 
Por otra parte, la MLP requiere de los procesos 
de la MT durante la fase. de codificación y de 
recuperación de la información. Distintos estu- 
dios de neuroimagen (Fletcher y Henson, 2001) 
ubican los distintos componentes de la MT pro- 
puestos en el modelo de Baddeley y Hitch (1974) 
en zonas anteriores y posteriores, manteniendo 
la lateralidad izquierda para el material verbal y 
la derecha para el material visual o visuoespa- 
cial. 

Tres áreas frontales son importantes para la 
MT: el córtex frontal ventrolateral, córtex frontal 
dorsolateral y el córtex frontal anterior. El córtex 
ventrolateral es necesario para el mantenimiento 
de la información durante la realización de tareas 
de MT, mientras que el cortex frontal dorsolateral 
se relaciona en mayor medida con la manipula- 
ción de la información. El mantenimiento de la 
información verbal implica la activación del cór- 
tex ventrolateral izquierdo, mientras que el man- 
tenimiento de la información espacial activa el 
cortex frontal ventrolateral derecho. Por otra par- 
te, el mantenimiento de información visual para 
objetos se encuentra representada a nivel frontal 
ventrolateral bilateral. El córtex frontal ventrola- 
teral también está implicado en el sistema de re- 
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paso (izquierdo —subvocal— para e è 
verbal y derecho para material no verbal, aunque 
su ubicación es menos clara). Los componentes 
ejecutivos de la MT se encontrarían ubicados en. 
el cortex frontal dorsolateral y frontal anterior 
también lateralizados dependiendo del material 
con el que se trabaja. El córtex frontal anteriorse. 
activa en tareas que requieren de un mayor com: 
ponente ejecutivo (Fletcher, 2001). Por otra parte, 
el almacenamiento de la información de la MT se 
encuentra representado en áreas posteriores fun- 
damentalmente parietales inferiores predominan- 
temente izquierdas para material verbal y dere- 
chas para espacial, aunque cabe destacar que 
también se ha observado activación de áreas tem- 
porales y occipitales tanto para material verbal, 
visual, espacial (Fletcher, 2001; Smith, Marshuets 
y Geva, 2002). 

Las lesiones frontales provocan problemas de 
MLP distintos a los que se observan en pacientes 
con lesiones temporales, los cuales presentan el 
típico «sindrome amnésico», por lo que se inter- 
preta que el lóbulo frontal juega un papel secun- 
dario en los procesos de memoria declarativa. En 
este sentido, el lóbulo frontal actúa como «orga- 
nizador» de la información, utilizado estrategias 
para que la información sea correctamente codi- 
ficada y almacenada, y también es un área que 
actúa durante los procesos de recuperación de la 
información previamente almacenada. Por tanto, 
los pacientes con lesiones frontales presentan dé- 
ficits en las tareas de memoria declarativa nor- 
malmente secundarios a problemas o de mala co- 
dificación o, lo más común, de mala recuperación. 
Por tanto, el perfil de aprendizaje de los pacientes 
frontales resulta desorganizado, ya que no son ca- 
paces de utilizar ningún tipo de estrategia que les 
ayude en el aprendizaje, pero las palabras que lo- 
gran aprender las almacenan sin problema. En la 
fase de recuerdo presentan una mala ejecución en 
el recuerdo libre, pero mejoran mucho en los test 
de reconocimiento de información previamente 
presentada, lo que sugiere que la información se 
encuentra almacenada, pero que son incapaces de 
recuperarla correctamente porque no utilizan las 
estrategias adecuadas. 
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- Estudios de neuroimagen han observado que, 
durante tareas de aprendizaje y almacenamiento 
a largo plazo, el córtex prefrontal dorsolateral 
juega el papel «organizador» de la información, 
mientras que la corteza prefrontal ventral se ac- 
‘tiva durante los procesos de codificación. Estos 
- estudios también parecen destacar una mayor 


y lejana en el tiempo. i 


4. TRASTORNOS DE MEMORIA 


4.1. Amnesia retrógrada vs. amnesia 


anterógrada 


El término «amnesia» define la pérdida par- 
cial o completa de la memoria. Son diversos los 
mecanismos y patologías neurológicas que pue- 
den dar lugar a algún tipo de amnesia, ya que 
tanto cuadros focales (principalmente en los que 
la lesión afecta a áreas temporales), como proce- 
sos más difusos, pueden dar lugar a trastornos de 
la memoria (amnesias). En la práctica clínica, 
cuando se habla de amnesia se utiliza la dico- 
tomia amnesia retrógrada/amnesia anterógrada, 
tomando como punto temporal para tal diferen- 
ciación el momento de la lesión. La amnesia re- 


El lóbulo temporal medial, donde se ubican el hipocam 
ante para la consolidación y almacenamiento de la información. 
tal es necesaria para la recuperación de la información almacenada de forma 


rteza prefrontal dorsolateral es importante para or 


con predominio derecho). a 


activación del córtex prefrontal izquierdo duran- 
te el proceso de codificación en tareas de memo- 
ria episódica, mientas que la recuperación del 
material episódico se asocia a una activación bi- 
lateral, pero con un predominio del hemisferio 
derecho frente al izquierdo (Baldo y Shimamu- 
ra, 2002). 


CONCEPTOS CLAVE 


po, giro parahipocampal y córtex entorrinal, 


ganizar el material que queremos aprender. 


La corteza prefrontal ventral se activa durante los procesos de codificación. 
La corteza prefrontal izquierda parece jugar un 
codificación de la información del material episódico, mientras la recuperación de 
- ocurre a nivel de la corteza prefrontal bilateral ( S rpU 
El lóbulo temporal anterior parece ser un centro de información semántica capaz de vincular toda la 
Información conceptual que se encuentra distrib vr 
=> Durante tareas de MT, la corteza frontal ventrola 
mación, mientras que la dorsolateral manipula d es 
¡El almacenamiento temporal de la información durante tareas de MT se ubica en el parietal interio 
mientras:que el ejecutivo central se ubica en áreas frontales dorsolaterales y anteriores. 


papel importante en el proceso de aprendizaje oO: 
dicha información le 


uida por distintas áreas anatómicas. © EN 
teral es la encargada del mantenimiento de la infor: 
icha información. 5: a 


r : 


trógrada se refiere a la dificultad para recordar 
información almacenada previamente a la lesión, 
mientras que la amnesia anterógrada se refiere a 
la incapacidad para realizar nuevos aprendizajes 
después de la lesion. 

Como hemos descrito anteriormente, el pro- 
ceso de aprendizaje es gradual, y, por tanto, la 
amnesia no afecta con la misma intensidad a los 
recuerdos más antiguos que a los más nuevos, His- 
tóricamente fue Ribot y su ley de gradiente tem- 
poral el que describió que las memorias se reorga- 
nizaban con el tiempo: cuanto más tiempo pasa 
desde el aprendizaje, más estable se hace una me- 
moria y, por tanto, las memorias más estables son 
las más antiguas, mientras que las más inestables 
son las más nuevas. Es por ello que un paciente, 
tras sufrir una lesión, por ejemplo un accidente de 
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AMNESIA 
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INFORMACIÓN 
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tráfico, es incapaz de recordar los momentos pre- 
vios al accidente, ya que esa información no ha 
tenido tiempo de ser correctamente consolidada. 
El fenómeno por el que se da el gradiente tem- 
poral de Ribot respecto a la información pasada 
(memoria retrógrada) no se conoce con exactitud, 
A nivel sináptico, la consolidación de la informa- 
ción requiere de tiempo, ya que se realiza a través 
de mecanismos sinápticos y en horas posteriores 
al aprendizaje, implicando estabilización de cam- 
bios en la conectividad de determinadas sinapsis 
(Olazarán Rodríguez y Cruz Orduña, 2007). Por 
otra parte, este gradiente temporal también po- 
dría explicarse por la extensión de la lesión: ex- 
tensiones más extensas darían lugar a una mayor 
pérdida de información retrógrada. Esto ha gene- 
rado distintas hipótesis explicativas en relación al 
papel del hipocampo y otras estructuras anatomi- 
cas en los procesos de consolidación de la infor- 
mación. Una de las teorías es la de las huellas 
múltiples (Nadel y Moscovitch, 1997): a medida 
q que las memorias son más antiguas, o bien son 
| olvidadas, o forman múltiples huellas en el com- 
plejo hipocámpico y neocórtex. Las huellas re- 

| cientes son más vulnerables que las antiguas, que 
están más representadas y, por tanto, resistirán a 
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MOMENTO TEMPORAL 


Figura 4.2.—Amunesia retrógrada o pérdida de viejas memorias a partir de un evento definido (lesion) VS. rea ante- 
rógrada o incapacidad de codificar y almacenar nueva información después de la aparición de una lesión. 


Alteraciones de la memoria: amnesia 


AMNESIA 
ANTERÓGRADA 


una lesión en el hipocampo. Por tanto, la exten- 
sión de la amnesia retrógrada dependerá de la ex- 
tensión de la lesión hipocámpica (Kopelman y 
Kapur, 2002). Así pues, el patrón típico de amne- 
sia en muchos pacientes tras algún tipo de lesión 
es una amnesia anterógrada normalmente acom- 
pañada de amnesia retrógrada con un grado de 
afectación temporal que puede ir de horas a dias, 
semanas o meses (de forma más extraña puede 
verse afectada en años). Los casos en que un pa- 
ciente presenta solo amnesia retrógrada sin am- 
nesia anterógrada son extraños, así como que un 
paciente presente una amnesia específica, es decir, 
solo para estímulos de una modalidad determina- 
da (por ejemplo: olvido de nombres de personas 
conocidas para un problema de amnesia retrógra- 
da, pero no para eventos de episodios de su vida). 


4.2. Efecto de primacía y de recencia 
en pacientes amnésicos 


En la introducción de este tema se ha hecho 
referencia a Ebbinghaus y sus estudios sobre la 
memoria. Este autor también fue uno de los pri- 
meros en describir los Hamados efectos de prima- 
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: cía y recencia que se observan en un sujeto sin 
patología durante la realización de un proceso de 
aprendizaje. Asi pues, después de la lectura de, por 
: ejemplo, 15 palabras la curva de aprendizaje en un 
: sujeto sin patología nos muestra que siempre se 
recuerdan mejor los primeros ítems (efecto prima- 
cía) y los últimos items (efecto recencia). Una de 
las explicaciones que se le ha dado a este fenóme- 
no es que en el caso del efecto primacía, los pri- 
meros Ítems no se ven afectados por la interferen- 
cia proactiva y se van codificando, mientras que el 
efecto de recencia se explica por el hecho de que 
los ítems se están manteniendo en la MT. Otro 
modelo propuesto para explicar este fenómeno es 
el de los niveles de procesamiento de Craik y Loc- 
khart (Craik y Lockhart, 1972). Según este mode- 
lo, la información se puede procesar a nivel super- 
ficial, medio y profundo. La información que se 
procesa de forma profunda es más duradera y se 
recupera mejor. En los sujetos amnésicos se obser- 
va un efecto de primacía, pero no de recencia, ya 
que en estos pacientes la información no se codi- 
fica de forma profunda y no entra en MLP, pero 
sí que se observa un efecto de recencia, ya que este 
efecto es dependiente de la memoria de la MT, que 
se encuentra preservada. 
_Como hemos introducido ya anteriormente 
existen diversas patologías que se asocian con 
problemas amnésicos; en este capítulo veremos 
aquellas que no son abordadas en otros capítulos 
de este libro, 


5. AMNESIA GLOBAL TRANSITORI 
(AGT) à 


La AGT se trata de un periodo de amnesia 
que se presenta de forma súbita en personas de 
mediana edad, es transitorio y puede prolongarse 
durante horas y días, y afecta con más frecuencia 
a hombres que a mujeres. Normalmente estos pa- 
cientes no presentan signos neurológicos asocia- 
dos y tampoco se observa asociación entre estos 
episodios y factores de riesgo vascular, En la ma- 
yoría de pacientes que han padecido este trastor- 
no (60-70 por 100) no se puede esclarecer ningún 


tipo de etiologia (Kopelman, 2002), aunque hay 
descripciones en la literatura de casos asociados 
a traumatismos craneoencefálicos (TCE) leves 
otros asociados a migrañas, tumores o crisis con. 
vulsivas (Ardila y Roselli, 2007). Estudios de neuz 
roimagen han observado disminución del flujo 
sanguíneo en áreas temporales a nivel bilateral 
que se recupera una vez terminado el episodio 
amnésico (Kopelman, 2002). 

Durante el episodio, los pacientes presentan 
una amnesia anterógrada severa, caracterizada 
por la incapacidad de adquirir nueva información 
tanto verbal como visuoespacial. La amnesia re- 
trógrada es variable y se puede extender a meses 
o incluso años. Durante el episodio el paciente 
conserva la identidad personal y es consciente de 
lo que le sucede, mostrando ansiedad ante el su- 
ceso. Es característico de este síndrome la repeti- 
ción de una misma pregunta una y otra vez (Ko- 
pelman, 2002; Ardila y Roselli, 2007). 


derá de la extensión de la lesión. Uno de los casos 
mas conocidos de amnesia severa tanto anterógra- 
da como retrógrada secundaria a encefalitis herpé- 
tica es el del director de orquesta Clive Wearing, 
cuyo caso inspiró el reportaje titulado «El hombre 
con los 7 segundos de memoria» (Sacks, 2007). 


7. SÍNDROME DE KORSAKOFF 


El síndrome de Korsakoff se asocia a una de- 
ficiencia grave de tiamina (vitamina B1), normal- 
mente secundaria a un consumo excesivo de alco- 
hol, junto con deficiencias nutricionales graves. 
_ Este síndrome se diagnostica normalmente des- 
pués de la aparición de la denominada encefalo- 

< patia de Wernicke, etapa aguda de la enfermedad, 
= previa al síndrome de Korsakoff (fase crónica). 

Carl Wernicke describió en 1881 la encefalo- 
patía con su nombre en alcohólicos crónicos. Esta 
encefalopatía se caracteriza por confusión, ataxia, 
y trastornos oculares como nistagmus y oftalmo- 
plejia. También escribió microhemorragias paren- 
quimatosas a nivel del mesencéfalo y el diencéfalo. 
Posteriormente, en 1887 Korsakoff describió el 
> sindrome amnésico, que se caracteriza por proble- 
“ma de memoria anterógrada con tendencia a la 
confabulación, apatía y agitación. En 1928 Gam- 
per fue el que observó que el síndrome de Korsa- 
koff era una continuación de la encefalopatía de 
Wernicke. Durante la encefalopatía de Wernicke, 
si el paciente toma las dosis adecuadas de tiamina, 
la enfermedad puede evolucionar a la mejoría; de 
lo contrario, puede desarrollarse el síndrome 
de Korsakoff (Ardila y Rosselli, 2007). 


6. ENCEFALITIS HERPÉTICA 


Se trata de una infección en el sistema nervio- 
so central (SNC) asociada al virus herpes simple 
(VHS). El VHS ingresa por los nervios olfatorios 
o trigéminos que inervan las meninges de la fosa 
craneal media y anterior e invade el SNC, provo- 
cando un proceso de destrucción hemorrágica. 
Los síntomas iniciales son una subida de fiebre 
súbita y muy abrupta, dolor de cabeza y náuseas. 
En algunos casos también puede haber convulsio- 
nes y cambios en el comportamiento. Otros sín- 
tomas clínicos son rigidez en el cuello, vómitos y 


déficits motores y sensitivos, que en ocasiones 
pueden tardar días en aparecer (Kopelman, 2002). 
En el examen radiológico se observa una lesión 
extensa que afecta a los lóbulos temporales a nivel 
bilateral, incluyendo hipocampo, amigdala, cór- 
tex entorrinal, perirrinal y parahipocampal. En 
ocasiones, también se puede observar lesión en las 
regiones orbitofrontales (Kopelman, 2002). 

Las personas que sobreviven al virus presentan 
severos problemas de amnesia anterógrada, con 
grado variable de amnesia retrógrada, que depen- 


© Ediciones Pirámide 


Los pacientes con el síndrome de Korsakoff 
son capaces de seguir instrucciones y de obedecer 
órdenes para realizar tareas, pero si se les inte- 
rrumpe durante el desarrollo de dicha tarea no 
son capaces de continuar (son muy sensibles a la 
interferencia proactiva). Se puede también obser- 
var cierta desorientación temporoespacial (Jun- 
qué, 1994; Ardila y Rosselli, 2007), 

La caracteristica fundamental del sindrome 
de Korsakoff es la amnesia anterógrada, tanto 
para información verbal como no verbal, que se 
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traduce en notables dificultades. para aprender 
nueva información, con una importante altera- 
ción de la memoria episódica sobre la semántica. 
Estos pacientes presentan dificultades tanto en el 
almacenamiento completo de la información: 


como en su recuperación (Ardila y Roselli, 2007). > 


Una manifestación clínica frecuentemente re- 
lacionada con el sindrome de Korsakoff es la con- 
fabulación. Se pueden distinguir dos tipos de 
confabulaciones: las espontáneas y las provocadas 
(Kopelman, 1995). Las confabulaciones espontá- 
neas son producciones de historias irreales y bi- 
zarras, con contenido fantasioso, que surgen sin 
desencadenantes externos. Las provocadas son 
recuerdos recientes o antiguos que surgen ante un 
requerimiento externo, pero con una alteración 
temporal, si bien guardan coherencia con la nue- 
va ubicación espacial y poseen cierto grado de 
verosimilitud. Las confabulaciones espontáneas 
se relacionan con la encefalopatía de Wernicke, 
mientras que las provocadas son más típicas de 
los pacientes con síndrome de Korsakoff (Kopel- 
man, 1995; Verfaellie, 2004). 

Respecto a la memoria remota, esta también se 
observa alterada en el síndrome de Korsakoff para 
hechos personales y públicos y sigue el patrón ca- 
racterístico de gradiente temporal. La MCP se en- 
cuentra preservada, pero se observa alteración de 
la MT y la metamemoria (conocimiento sobre 
nuestra propia memoria y Sus limitaciones). Ade- 
más, los pacientes presentan apatía, afecto plano y 
nula conciencia de enfermedad (Junqué, 1994). 

La amnesia anterógrada en los pacientes de 
Korsakoff se ha considerado siempre una amnesia 
diencefálica, describiéndose alteraciones en los 
cuerpos mamilares, núcleos dorsomediales del tá- 
lamo y en el haz manilo-talámico, que se relaciona 
con la amnesia anterógrada. También se describen 
alteraciones en hipotálamo, cerebelo, corteza, ta- 
llo cerebral y otros núcleos talámicos, como el an- 

teroventral y pulvinar (Junqué, 1994; Ardila y 
Rosselli, 2007). La atrofia cortical se observa es- 
pecialmente en los lóbulos frontales (sensibles al 
efecto de toxicidad del alcohol), que se relacionan 
con alteraciones de funciones ejecutivas y altera- 
ciones conductuales (Brokate et al., 2003). 


ES 
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ada ; 
óg a da se observa el efecto de recencia durante el aprendizaje, 
ES 


a o i . A E 
a amnesia anterógrada, ya que la enfermedad afecta a las: 


Alteraciones de la memoria: al 


PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


¿Qué tipo de memoria interviene cuando la 
información tiene que mantenerse y manipu- 
larse solo el tiempo necesario para completar 
una tarea?: 


a) Memoria procedimental. 
b) Memoria semántica. 
c) ME 


¿Qué afirmación del modelo desarrollado por 
Atkinson y Shiffin sobre la memoria se ha 
demostrado como falsa en el estudio de las 
distintas memorias realizado desde el ámbito 
de la neuropsicologia clínica en sujetos lesio- 
nados?: 


a) La MCP es lo mismo que la MT. 

b) La alteración de la MCP provoca altera- 
ción de la MLP. 

c) Ninguna de las anteriores es correcta. 


Los pacientes con la enfermedad de Korsa- 
koff presentan severos trastornos anmésicos y 
lesiones en diferentes regiones cerebrales que 
podrían relacionarse con sus problemas de 
memoria. Entre estas regiones se encuentran: 


a) El fórnix y la región septal. 
b) Nucleos caudado y putamen. 


c) Cuerpos mamilares, núcleos dorsome- 
diales del tálamo. 


En un paciente que sufre amnesia anterógrada: 


a) Su capacidad de MCP es inferior a la 
normal. 
b) Presenta efecto recencia, pero no de pri- 


DIG 


c) Su rendimiento en las pruebas de recue 
do libre es bueno. aS 


Respecto al papel del lóbulo frontal on ies : 


procesos de aprendizaje y recuperación de la : 


información, señala la alternativa correcta: 


a) La corteza prefrontal dorsolateral ayuda 
a organizar el material que queremos 
aprender. 

b) La corteza prefrontal dorsolateral se ac- 
tiva durante los procesos de codificación. 

c) La corteza prefrontal ventral ayuda a or- 
ganizar el material que queremos apren- 
der. 


Cuando hablamos de falsificaciones que se 
dan en determinados síndromes amnésicos, 
en los que el paciente puede inventarse re- 
cuerdos sin intención de mentir al intentar 
dar respuesta a cosas que no recuerda y tie- 
ne así una continuidad amnésica, nos referi- 
mos a: 


a) Confabulaciones espontáneas. 
b) Confabulaciones provocadas. 
c) Ninguna de las anteriores. 


Según la teoría de las huellas múltiples: 


a) El lóbulo prefrontal se activa durante la 
recuperación de memorias antiguas. 

b) La memoria de hechos recientes se en- 
cuentra ubicada en el neocórtex. 

e) La memorias remotas forman múltiples 
huellas en el complejo hipocámpico y 
también en el neocórtex. 


sepo sejsondsay 0 
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, INTRODUCCIÓN 
La ejecución de una acción motora es com- 
‘pleja y depende de la actividad coordinada de 
distintas áreas del sistema nervioso central (SNC) 
y periférico. A nivel SNC, se encuentran involu- 
cradas en el control del movimiento tanto areas 
corticales (corteza motora), como subcorticales 
(ganglios basales, talamo o cerebelo). 

En general, se puede afirmar que la actividad 
motora es controlada por la interacción de estos 
sistemas: 


1. La corteza motora primaria (M1): es la 
responsable de la ejecución de la actividad 
motora voluntaria. En esta área se selec- 
cionan, coordinan y generan las señales 
nerviosas que desencadenan las contrac- 
ciones musculares en función de una ta- 
rea. Su organización anatómica represen- 
ta distintas partes del cuerpo (homúnculo 
motor), que están implicadas en su movi- 
miento a nivel contralateral. 

2. Corteza motora secundaria: situada in- 
mediatamente a continuación de la corte- 
za motora primaria. Se distinguen tres 
zonas: la denominada corteza premotora, 
el área motora suplementaria y el área 
motora parietal posterior. Son regiones 
de nivel superior, que codifican los pa- 
trones motores complejos y seleccionan 
planes motores apropiados para obtener 
los resultados finales deseados, que final- 
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mente ejecutará M1. La corteza premoto- 
ra controla los movimientos programa- 
dos de los músculos axiales y proximales 
de las extremidades en la orientación de- 
seada. El área motora suplementaria pro- 
grama la secuencia de los distintos movi- 
mientos complejos de tronco y miembros 
superiores. El área del campo visual coor- 
dina los movimientos de los ojos para in- 
fluir en los distintos movimientos. Final- 
mente, el área motora parietal posterior 
interviene en la discriminación, la este- 
reognosia y el control de movimientos 
que requieren control visual. 
Cerebelo: ejerce una función central de 
carácter modulador en el control del mo- 
vimiento. Actúa sobre los núcleos del 
troncoencéfalo y áreas de la corteza, uti- 
lizando la información motora y sensorial 
sobre el estado del cuerpo y los músculos 
para anticipar y corregir errores de la ac- 
ción motora. 
Los ganglios basales: junto al cerebelo (y 
también el troncoencéfalo), constituyen 
las estructuras subcorticales implicadas en 
el control del movimiento. Los ganglios 
basales (caudado, putamen y globo páli- 
do) forman un circuito de núcleos interco- 
nectados entre sí, cuya función es la inicias: - 
ción e integración del movimiento, reciben. 
información de la corteza cerebral y tron-- 
coencéfalo y envian información de nuevo 
a la corteza, tronco y médula espinal. 
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La relación entre los procesos perceptivos y 
eS motores es estrecha, ya que todo movimiento im- 
plica del procesamiento de información percepti- 
va, y es por ello por lo que los distintos centros 
motores están especialmente conectados con los 
centros sensoriales tanto primarios como secun- 
darios (el denominado sistema perceptivo-motor) 

Para alcanzar un objeto requerimos, al inicio, un 
procesamiento perceptivo visual que nos indica el 
lugar exacto en el que se encuentra ese objeto. Esta 
información es recibida por las áreas motoras del 

cortex frontal que inician y planifican el movi- 

miento y controlan los músculos específicos de 

todo el cuerpo. La M1 se encarga de ejecutar la 

acción motora generando las señales nerviosas 
que desencadenan las contracciones musculares 
(el hemisferio derecho controla la parte izquierda 
de nuestro cuerpo y viceversa). Las áreas del cór- 


Corteza motora: 


inicio y planificación |." Pam 
yb cación |. la información de que el 


objeto há sido cogido 


del movimiento 


Neuronas motoras 
de lá médula espinal 


Receptores sensitivos: 
: reciben la información 


Figura 5.1.—Control jerárquico del movimiento. 


tex motor secundario, como hemos introducido 
previamente, son las responsables de elaborar los 


oe motores y ajustar la acción. Desde las áreas ` 
rontales se envía la orden motora al brazo a través 


de las neuronas motoras de la médula espinal que 
a Su vez envían la información a los músculos. Una 
vez el objeto es alcanzado, los receptores sensitivos 
de los dedos envían esta información táctil a través 
de las neuronas sensitivas de la médula a la corte- 
za sensorial del lóbulo parietal, que informa a su 
vez a la corteza motora de la información táctil 
Los ganglios basales, vía tálamo, estiman la fuerza 
necesaria para coger este objeto y modulan la ac- 
tividad de las áreas motoras. Por su parte, el cere- 
belo actúa también sobre las áreas motoras utili- 
zando la información motora y sensorial para 
corregir posibles errores de la acción motora vo- 
luntaria (Kolb y Whishaw, 2006). 


Cortezá sensorial: recibe 


Ganglios basales: 
estiman la fuerza; 
el cerebelo 
7 corrige errores 


Neuronas sensitivas 
de la médula espinal: 
envían información 
sensitiva 
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9, DEFINICIÓN DE APRAXIAS Y MODELOS 
EXPLICATIVOS DE LA APRAXIA 


La apraxia se define como una incapacidad 
para realizar actos motores previamente adquiri- 


= dos, en ausencia de otro tipo de alteraciones mo- 
< toras como paresias, pérdida de sensibilidad, aci- 
= nesias u otros trastornos del movimiento (coreas, 


temblor, balinismo, disfonía), alteración del tono 
muscular o de la coordinación. La alteración mo- 
tora tampoco puede ser explicada por otros pro- 
blemas cognitivos como gnosias, falta de atención 
o comprensión. El paciente con apraxia presenta 
todas las condiciones necesarias para poder rea- 
lizar el movimiento correctamente, pero fracasa 
al llevar a cabo la orden motora requerida (Jun- 
qué y Barroso, 2009; Ardila y Roselli, 2007). 

El primer autor en describir la apraxia fue 
Jackson (1866), quien observó un déficit intencio- 
nal motor en pacientes afásicos. Estos pacientes 
presentaban problemas de movilidad en lengua y 
labios cuando se les pedía realizar algún movi- 
miento; por el contrario, no presentaban ningún 
problema motor en lengua y labios cuando reali- 
zaban una secuencia de movimientos automáti- 
cos como comer o tragar. Jackson observó que 
esta disociación entre movimientos voluntarios y 
automáticos no se circunscribía solamente a los 
músculos faciales, sino que también se observaba 
en sus manos derechas (sin hemiplegia), con las 
que no podían realizar movimientos bajo órdenes 
verbales, pero si dichos movimientos eran realiza- 
dos de forma espontánea, los pacientes los reali- 
zaban sin ningún tipo de problema (Osiurak y Le 
Gall, 2012). 

Posteriormente, fue Steinthal (1871) el encar- 
gado de acuñar el término «apraxia». Este autor 
describió también el caso de un paciente afási- 
co, que quería escribir utilizando el lápiz al revés, o 
que utilizaba de forma incorrecta el tenedor y el 
cuchillo (como si no los hubiera utilizado anterior- 
mente). A partir de estas observaciones, Steinthal 
dedujo que la habilidad para realizar movimientos 
en estos pacientes estaba intacta, y que el fallo se 
debia a que los pacientes perdian la habilidad para 
relacionar el objeto con su acción motora. Así 
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Alteraciones motoras: api 


pues, la ausencia de movimiento en los casos 
apraxia es el resultado de un déficit perceptual que 
afecta al reconocimiento del uso de objetos (Osiu- 
rak y Le Gall, 2012). Eee 

La asunción de que la apraxia no se debe a un 
déficit motor puro se la debemos a Hugo K. Liep- 
mann (1990), que describió el caso de un paciente 
también afásico, que además presentaba dificultad 
motora en las extremidades derechas (apraxia uni- 
lateral de las extremidades derechas), así como 
problemas para el movimiento de la cabeza, cara 
y lengua. El paciente, por el contrario, no tenía 
problemas en realizar actos motores a la orden 
verbal, por imitación o usar objetos con su mano 
izquierda (extremidad normalmente afectada de 
apraxias unilaterales). Su funcionamiento intelec- 
tual global estaba intacto, al igual que la compren- 
sión verbal y el reconocimiento visual. Liepmann 
propuso el término «apraxia motora» para este 
tipo de alteración (Osiurak y Le Gall, 2012). 

Posteriormente Liepmann publicó un estudio 
que incluía a 42 pacientes con lesiones derechas y 
47 con lesiones izquierdas. De este último grupo 
(pacientes con lesiones izquierdas), 20 presenta- 
ban apraxia y, de estos 20, 14 también presenta- 
ban afasia. También enfatizó que este problema 
motor no ocurría con las manos derechas de los 
pacientes que presentaban la lesión en el hemisfe- 
rio derecho. De estas observaciones clínicas dedu- 
jo que la mayor parte de pacientes apráxicos eran 
afásicos, aunque no era una condición necesaria 
para presentar apraxia, y que el hemisferio iz- 
quierdo no solo era dominante para el lenguaje, 
sino también para el control motor (Osiurak y Le 
Gall, 2012). 


2.1. Modelo de Liepmann 


Basándose en los resultados de los distintos es- 
tudios realizados con pacientes, Liepmann fue el 
primer autor en proponer un modelo clínico y ana- 
tómico de las apraxias. Liepmann pensaba que en 
la corteza posterior se creaban las «fórmulas». 0 
esquemas para los movimientos, y que dichos: es- 
quemas se constituían mediante imágenes acústicas 
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-y visuales de una acción. Para poder desarrollar los 
.. movimientos, los esquemas de los movimientos 
- producidos por el cerebro posterior deben asociar- 

“$e, mediante conexiones corticales, con los patrones 
de inervación almacenados en la región sensorio- 
motora izquierda. Cuando la mano izquierda debe 
realizar movimientos, la información es transferida 
mediante el cuerpo calloso a la región sensoriomo- 
tora derecha (Osiurak y Le Gall, 2012). 


Mano izquierda Mano derecha 


/ Región frontal 
sensoriomotora 
izquierda 


Región frontal 
sensoriomotora 
> derecha 


Corteza 
posterior 


Figura 5.2.—-Modelo original de las apraxias de Liepmann, 


Según el modelo de Liepmann, solo existe un 
mecanismo para la realización de movimientos 
ct dt aa alterado en tres niveles distintos 
produciendo tres tipos distintos de apraxias (Osi 

siu- 
rak y Le Gall, 2012): i i 


— Apraxia ideacional: este tipo de apraxia 
seria una consecuencia de la pérdida de los 
esquemas de los movimientos. El paciente 
pierde la idea del movimiento a realizar y 
por ello muestran déficits en el uso de ob- 


jetos, ya sea durante el uso y manejo real ` 
de los mismos, o durante la realización de ` 


pantomimas simulando su uso. La lesión 


en este tipo de afasias se produciría en la ` 


corteza posterior, sobre todo en el hemis- 
ferio izquierdo. 
— Apraxia ideomotora: en estos casos los es- 
quemas de los movimientos se encontra- 
rían intactos, pero hay una desconexión 
entre los esquemas y los patrones de iner- 
vación; por tanto, los pacientes saben qué 
movimiento hacer, pero no cómo realizar- 
lo. Se caracteriza por una alteración de 
gestos simples, aislados o de ciertos frag- 
mentos de una secuencia gestual realizada 
por Imitación o bajo orden verbal. Esta 
apraxia se asocia a la destrucción de fibras 
que conectan la corteza posterior con las 
regiones del córtex sensoriomotor. Como 
estas fibras pasan por debajo del córtex 
parietal, Liepmann sugirió que las lesiones 
profundas en la corteza parietal inferior y 
el giro supramarginal podían ser la causa 
de la apraxia idemotora. 

— La apraxia motora o también denominada 
cinética: este tipo de apraxia afectaría so- 
lamente a los actos motores de forma uni- 
lateral (al contrario que las anteriores apra- 
xias, que afectarían a los actos motores de 
forma bilateral). Este tipo de apraxia solo 
se produce en condiciones de evaluación 
de los actos motores, Se produciría como 
consecuencia de la pérdida de patrones de 
inervación y, por tanto, se asocia a lesiones 
en las regiones sensoriomotoras frontales, 


2.2. Modelo de desconexión 
de Geschwind 


Siguiendo las ideas propuestas por Liepmann 
Geschwind propone un modelo de desconexión 
para explicar las apraxias. Este modelo de des- 
conexión fue iniciado por Liepmann y asociado a 
la descripción que realizó de su paciente afásico 
que presentaba apraxia unilateral derecha, solo 
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que, como hemos introducido anteriormente, en 
la mayoría de los casos, la apraxia unilateral afec- 
ta a las extremidades izquierdas y no derechas, 
Geschwind y Kaplan (1962) describieron el caso 
de un paciente con una lesión extensa en el cuerpo 
calloso debida a un infarto, Este paciente podría 
escribir de forma correcta con su mano derecha, 
pero no con la izquierda. También podía realizar 
movimientos motores bajo Órdenes verbales (pan- 
tomimas) sin problema con su mano derecha, 
pero presentaba dificultad para realizarlos con la 
izquierda. Por otra parte, el paciente podría imi- 
tar correctamente los “gestos del examinador, al 
igual que no presentaba ninguna dificultad en el 
uso de objetos con ambas manos. Geschwind y 
Kaplan interpretaron estos problemas motores 
como un efecto de la desconexión producida por 
la lesión en el cuerpo calloso que desconecta las 
áreas del lenguaje del hemisferio izquierdo de las 
áreas motoras del hemisferio derecho (Osiurak y 
Le Gall, 2012). 
Según este modelo, una lesión en el cuerpo 
calloso (apraxia callosa) produciría una apraxia 
unilateral izquierda, debida a que el paciente es 
incapaz de responder a las órdenes verbales mo- 
toras por una desconexión de la transmisión de 
la información motora desde el córtex premotor 
izquierdo al córtex premotor derecho. Si las lesio- 
nes se ubican en el fascículo arqueado y en el giro 
supramarginal izquierdo, el paciente no sería ca- 
paz de transmitir las órdenes verbales motoras a 
la corteza premotora izquierda y, por tanto, el 
paciente es incapaz de responder a las órdenes 
verbales motoras de ambas extremidades (apraxia 
bilateral). En este caso la lesión también afectaría 
a la capacidad del paciente para imitar movimien- 
tos, ya que el fascículo arqueado contiene fibras 
procedentes de las áreas de asociación visual 
(Osiurak y Le Gall, 2012; Barroso y Nieto, 2009). 
Uno de los problemas que presenta este modelo 
es que no explica los errores en el uso de objetos 
que se observan en pacientes con apraxia ideomo- 
tora, o la disociación observada en algunos pa- 
cientes que presentan una alteración desigual du- 
rante la realización de pantomimas respecto a la 
imitación de gestos (Barroso y Nieto, 2009). 
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Alteraciones motoras: apraxia 


Figura 5.3.—Modelo de desconexión propuesto por Ges- 

chwind. A: córtex asociativo motor. B: córtex motor pri- 

mario, C: área de Wernicke, D: fascículo arquedo. E: cór- 
tex de asociación visual. F: córtex visual. 


2.3. Modelo de Roy y Square 


Este modelo dicotómico pretende dar res- 
puesta a la disociación entre pantomima e imita- 
ción y contiene dos componentes (Osiurak y Le 
Gall, 2012; Barroso y Nieto, 2009): 


— Componente conceptual: incluye el cono- 
cimiento de los objetos y de sus acciones y 
las secuencias de dichas acciones (uso de 
objetos y herramientas y los movimientos 
asociados a su uso). Este sistema se rela- 
ciona anatómicamente con el lóbulo parie- 
tal izquierdo. 

— Componente de producción: que se rela- 
ciona con el programa de acción motora, 
y se encargaría de almacenar y de realizar 
la representación sensoriomotora (espacial 
y temporal) necesaria para poder llevar a 
cabo cualquier acto motor. Este compo- 
nente se ubicaría en el lóbulo frontal iz- 
quierdo. 


Según los autores, la realización de pantomi- 
mas requiere del sistema conceptual a partir de 
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_ las representaciones almacenadas de acciones y 
- objetos, mientras que la imitación de gestos re- 
quiere del componente de producción responsable 
de la realización del movimiento. La alteración de 
la pantomima sin alteración de la imitación refle- 
ja una lesión en el sistema conceptual, mientras 
que una alteración de la imitación de los movi- 
mientos refleja una alteración en las conexiones 
visuomotoras relacionadas con el sistema de pro- 
ducción. Finalmente, cuando un paciente presen- 
ta la misma dificultad en la realización de panto- 
mimas y la imitación gestual, los autores proponen 
que se debe a una alteración de los sistemas de 
ejecución motora, 


2.4. Modelo de González Rothi, Ochipa 
y Heilman (Rothi, Ochipa y Heilman, 
1991) 


Este es uno de los modelos neuropsicológicos 
de apraxias más aceptado, basado también en las 
aportaciones originales de Liepmann y en la ob- 
servación de disociaciones contempladas en la 
práctica clínica. Los autores también proponen 
en este caso un modelo basado en dos componen- 
tes (Gross y Grossman, 2008): 


— Componente posterior: cuya ubicación 
anatómica sería el lóbulo parietal Izquier- 
do, concretamente en el giro angular y giro 
supramarginal, donde se encuentran al- 
macenados el conocimiento y representa- 
ciones de los objetos y las acciones. 

~- Componente anterior: que se ubicaría ana- 
tómicamente en el córtex premotor (inclu- 
yendo el área motora suplementaria), en- 
cargado de la realización de los actos 
motores, 


Cuando se realiza cualquier acto motor, se re- 
cupera la información sobre las representaciones 
almacenadas en las áreas posteriores parietales y 
esta información se transmite al córtex premotor 
encargado de realizar el acto motor pertinente. 
Una lesión en áreas posteriores provoca problemas 


en la producción de las acciones motoras y los pa- 
cientes son incapaces de diferenciar los actos mo- 


tores bien realizados de los incorrectos. También 5 
pueden presentar problemas en el aprendizaje mo- ` 
tor y el manejo de imágenes mentales de los movi- 


mientos. Los pacientes con lesiones anteriores pue- 
den reconocer gestos y discriminar si el gesto es 


correcto o incorrecto, pero presentan un déficit en ` 


la producción motora de dichos gestos. En ambos 
casos, los pacientes presentan dificultades en la 
realización de pantomimas a la orden verbal, el 
uso de objetos o la imitación de movimientos, Esta 
disociación entre praxis anteriores y posteriores 
viene apoyada por estudios con sujetos lesionados. 
Los pacientes con lesiones del hemisferio izquierdo 
posteriores presentan un problema en el reconoci- 
miento de gestos que no se observa en pacientes 
con lesiones anteriores (Gross y Grossman, 2008). 
En ambos casos (ya sea en lesiones posteriores o 
anteriores), los pacientes presentarán dificultad 
para realizar pantomimas a la orden verbal, imitar 
movimientos o el uso real de objetos (Barroso y 
Nieto, 2009). 

Además de estos dos tipos de apraxia, los au- 
tores proponen un modelo explicativo para otros 
tipos de apraxias. Para tal fin proponen dos lexi- 
cones separados, un lexicón de entrada (práxicon 
input) y otro de salida (práxicon output), conec- 
tados entre sí por una ruta semántica (o indirecta) 
que procesa acciones con significado accediendo 
a las representaciones motoras almacenadas, y 
una ruta o vía no léxica (directa), que permitiría 
enlazar el resultado del análisis visual o acción 
observada con los centros motores de salida 
(corteza premotora). En este contexto la apraxia 
ideomotora sería el resultado de una alteración 
del lexicón de salida de las acciones. Lesiones en 
el sistema conceptual producirían dificultades en 
el reconocimiento de las ventajas mecánicas y 
funciones de los objetos u herramientas, propo- 
niendo el término de «apraxia conceptual» para 
los pacientes que presentaban este tipo de pro- 
blema. La alteración en el lexicón de entrada de 
las acciones produciría una alteración en la 
discriminación y reconocimiento de gestos cono- 
cidos. Otros pacientes más extraños de observar 


O Ediciones Pirámide 


en la práctica clínica presentan dificultades para 
la imitación de gestos familiares, pero no para A 
comprensión o producción a la orden verba 

(normalmente los pacientes apraxlcos Eo 
el patrón contrario: buena imitación, pero mala 
ejecución a la orden verbal de gestos ae 
o pantomimas simulando el uso de sales ee 
tipo de rendimiento implica, segun el modelo de- 
sarrollado por los autores, una lesión en la cone- 


Input Input 


auditivo visual 
verbal . -objetos 


Análisis 
auditivo. 


Análisis 
visual 


Finalmente, una alteración en la imita 
gestos se relacionaria con lesiones en la 
léxica, que conectaría directamente las á 
suales con los patrones inervatorios ubicados en 
el córtex premotor (área motora suplementaria). 
sin pasar por los lexicones (Rothi, Ochipa y. 
Heilman, 1991; Barroso y Nieto, 2009; Osturak o 
y Le Gall, 2012). ae oe 


Análisis 5 
visual: iii 


Léxico de entrada 
fonológico 


Sistema 
de recónocimiento 
de objetos 


Léxico de entrada 
de acciones: 


Sistema 
semántico 
(acción) 


Léxico de salida 
fonológico: ; 


Buffer fonológico 


> Sistema motor: 


Léxico de salida. 
de acciones: 


~jnervatorios 


~ Sistema motor 


Figura 5.4.—Modelo cognitivo para las apraxias de Gonzalez Rothi, Ochipa y Heilman. 
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2.5. Modelo de Buxbaum (2001) 


== Este autor propone una revisión del modelo 
-` propuesto por Rothi et al. (Rothi, Ochipa y Heil- 
man, 1991), y considera las dos vías de procesa- 
miento visual: dorsal y ventral. Además, existiría 
una estrecha relación entre el procesamiento vi- 
sual de los objetos en el espacio y el procesamien- 
to motor de la acción sobre esos objetos, De este 
modo, la vía dorsal representa la ubicación de los 
objetos para fines de acción (Buxbaum y Coslett, 
2001; Buxbaum, 2001). 

El primer sistema es el denominado dorsal e 
incluye una representación dinámica del cuerpo 
basada en varios marcos de referencia centrados 
en las distintas partes del cuerpo. Los pacientes 
con «apraxia dinámica» presentarían una altera- 
ción para la realización de pantomimas y para la 
imitación de gestos, pero cuando al paciente se le 
ofrecen en mano objetos y herramientas, es capaz 
de usarlas correctamente. Este tipo de apraxia se 
presenta tras una lesión en el córtex frontoparie- 
tal dorsal, que incluye el córtex parietal superior 
(Osturak y Le Gall, 2012). 

El sistema ventral incluye el conocimiento 
conceptual y declarativo sobre el uso de objetos y 


CONCEPTOS CLAVE 


— El primer autor en proponer un modelo clin 


además describió tres tipos de apraxias: la ¡ 


AS plop betas ae Liepmann, Geschwind propone un modelo de desconexión de las apra- a 


z xias.: : 


NTA 
3 OVIMIENTOS A TENER EN CUE 

4 EN LAS MANIFESTACIONES CLÍNICAS 
DE LA APRAXIA 


herramientas y las lesiones se ubicarían en áreas. 
temporales, Este tipo de apraxia se acompaña de 
dificultades para la utilización de un objeto u he: 
rramienta, caracterizadas por errores que revelan. 
problemas conceptuales sobre el conocimiento de 
dicha herramienta (mal uso de la herramienta; 
sustitución, etc.). Se encontrarían preservados, en 
estos casos, el reconocimiento de gestos y la imi: 
tación de actos motores. Las lesiones en el lóbulo 
temporal serían críticas en la apraxia ventral 
(Osiurak y Le Gall, 2012). 

El tercer sistema sería el denominado «cen- 


Empezaremos describiendo los a 
nicos a tener en cuenta en la exploración Pa 
- apraxias para posteriormente entender qué ca S 
‘terísticas clínicas presentan los distintos tipos 
as. 

| Ta paciente del que sospechamos de a 
zias debemos tener en cuenta la ejecución de dos 
tipos de actos motores: | 


Alteraciones motoras: apraxia 


jetos. Algunos de los movimientos trans 
tivos serían cómo utilizar unas tijeras'o 


cómo utilizar un martillo u órdenes simu- 


lando el uso de objetos como el gesto de * 
usar una sierra, gesto de usar un cepillo 
de dientes, gesto de usar un peine y pel- 
narse, etc. 


Los déficits motores en pacientes apráxicos 
pueden suceder en diversas Circunstancias, de 
acuerdo con Geschwind y Damasio (1985), pue- 
den existir cuatro manifestaciones clínicas de la 


apraxia: 


ctos motores: 


tral» y se encontraría involucrado en la produc- 
ción y reconocimiento de pantomimas y también 
con el emparejamiento de una acción motora 
con la herramienta necesaria para su realización. 
Este sistema se representa como una convergen- 
cia entre la corriente ventral y la dorsal, ya que 
contiene las características sobre la representa- 
ción de un acto motor (sistema ventral), pero 
depende de los procesos motores-espaciales rela- 
cionados con el sistema dorsal. Las lesiones en 
el parietal inferior izquierdo son críticas en este 
sistema para que se observe lo que los autores 
denominaron apraxia representacional (Osturak 
y Le Gall, 2012). 
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Movimientos intransitivos: no requieren 


j f j ovimiento 
impli é Incapacidad para realizar un m 
j implicar la 1. sb 
del uso de objetos. Pueden E a 
imbóli correctamente baj 
izació estos simbólicos que se oaio lE te 
PAN no verbal (salu- 2. Incapacidad pan A a8 ennai 
do militar, gesto para indicar que alguien a o 
i i n ; 
á j 5s con la mano, enviar , y =, 
oo Rene etc.) O gestos in- 3. Incapacidad para realizar apparan 
n beso con , etc. id y sal 
olivos sin significado o pantomimas ie movimiento p 
A icto. | i 
ro apaci a manipular adecuada- 
io en relacionados con 4. Incapacidad para p 


el uso de objetos o simular el uso de ob- 


mente un objeto. 


Figura 5,5.—Ejemplos de movimientos intran: 
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sitivos o pantomimas sin significado, 


A AAA kk A MESETA del dr eee 


SEN 


een ea RTT ANTES 
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: Gestos intransitivos pes 


ze) 


Ejemplos de otros actos motores para explorar las apraxias 


Gestos transitivos 


Actos seriados.. 


* Hacer autostop 


| Cepillarse Jos dientes 


Encender una vela con cerillas 


Hacer señales para que se acerquen | Peinarse 


| Coger un cigarrillo y encenderlo 


Decir adiós Clavar un clavo 


Preparar el envío de una carta 


Parar el tráfico 


zi Remover con una cuchara 


Coger el móvil, desbloquearlo y es- 
cribir un mensaje 


Saludo del soldado Usar un martillo 


4. CLASIFICACIÓN DE LAS APRAXIAS 


Hay discrepancias en cuanto a la clasificación 
de las apraxias, debido a que no se trata de un 
trastorno homogéneo. Las apraxias pueden afec- 
tar a distintas partes del cuerpo: extremidades su- 
periores, cara, tronco, ojos, etc, 

Clínicamente las afasias se clasifican aten- 
diendo a dos tipos de alteraciones: 


I. Alteraciones motoras en extremidades su- 
periores, distinguiendo las apraxias ideo- 
motoras y las ideacionales, que son las 
más comunes. 

2. Las apraxias constructivas o las apraxias 
para vestirse. Hay que señalar que algunos 
autores consideran estos tipos de apraxias 
como trastornos secundarios a problemas 
espaciales, pero no motores (Barroso y 
Nieto, 2009; Ardila y Roselli, 2007). 


4.1. Apraxia ideomotora 


Este tipo de apraxia es la más reconocida. Se 
define como la incapacidad para llevar a cabo un 
acto motor previamente aprendido. En ocasiones 
este tipo de apraxia puede pasar desapercibida, ya 
que normalmente no se alteran los movimien- 
tos que se realizan de forma espontánea. Se obser- 
va una apraxia idemotora cuando se le pide verbal- 


Abrir una lata de refresco y servirla 
en un vaso 


mente al paciente que realice algún acto motor o 
gesto con algún miembro. En estos casos los pa- 
cientes presentan errores en la producción de ges- 
tos esencialmente transitivos (aunque también 
pueden fallar los gestos intransitivos). Los pacien- 
tes con apraxia ideomotora tienen problemas - 
cuando se les pide verbalmente que imaginen cómo 
usarian un objeto determinado (pantomimas para ` 
el uso de objetos), siendo uno de los errores más 
frecuentes el uso de sus propias partes del cuerpo 
como si fueran objetos u herramientas (ejemplo: 
cuando se le da la orden al paciente para que ima- 
gine cómo usaría la cucharilla para remover una 
taza de café, el paciente usa su propio dedo índice 
como si fuera la cucharilla). La ejecución motora 
puede mejorar con la imitación o uso directo de los 
objetos, aunque nunca suele ser correcta. Los pa- 
cientes con apraxia ideomotora presentan errores 
temporales y espaciales durante la realización del 
movimiento, observándose errores de lentitud, con 
numerosas pausas, de secuenciación, persevera- 
ción, configuración y correcta posición del miem- 
bro en un espacio (Gross y Grossman, 2008; Ba- 
rroso y Nieto, 2009; Ardila y Roselli, 2007). 
Aunque generalmente en la práctica clínica se 
suelen valorar las apraxias de los miembros supe- 
riores, la apraxia también se manifiesta en miem- 
bros inferiores, sobre todo en aquellos pacientes 
que presentan lesiones extensas del hemisferio iz- 
quierdo. La apraxia ideomotora puede manifestar- 
se en diferentes segmentos corporales y se suelen 
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“apraxias axiales y apraxias del habla (Ardila, 2015). 


~quierdo, y en menor medida con lesiones en el 
“cuerpo calloso. Las áreas parietales que se han 
mostrado relevantes para el desarrollo de este 


` angular, Una lesión en el giro supramarginal iz- 


= xia ideomotora bilateral. Las áreas frontales que 
se relacionan con la apraxia ideomotora son la 
: corteza premotora lateral y medial (Barroso y 
Nieto, 2009; Ardila, 2015). Las lesiones parieta- 


“la que se observa incapacidad para discriminar 


Alteraciones motoras: a 


distinguir cuatro subgrupos, según el segmento cor- 
poral en el cual se manifieste: apraxias de las a 

j apraxias de la cara (bucofacial y ocular), l 
a y Nieto, 2009). o 
Este tipo de apraxia se relaciona con lesiones 
parietales, frontales con claro predominio iz- 


tipo de apraxia son el giro supramarginal y giro 


quierdo desconecta las áreas del lenguaje de las 
>. 4 . r R 
áreas motoras anteriores, produciendo una apra 


steri izquierdas generan una apraxia en 
les posteriores izquierdas g p oS 


B) Respuesta apraxica 


ants 4 Y o 


ur 


A) Respuesta normal 


Cuerpo 
calloso 


: tae nes da. 
se transmita con normalidad al área motora derecha, produciendo la apraxia de la mano izquier 
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los gestos bien o mal ejecutados, mie tras que en 
las lesiones anteriores producen una apraxia en 
la cual esta discriminación es correcta (Barroso 


Como hemos visto en el apartado de los mo-.. 
delos explicativos de las apraxias, Liepmann ya 
sugirió que las lesiones en el cuerpo calloso po-: 
drían dar lugar a apraxia idemotora, idea que fue 
posteriormente recogida en el modelo de desco- 
nexión de las apraxias propuesto por Geschwind. 
Esta forma especial de apraxia secundaria a lesion 
callosa anterior se caracteriza porque la mano iz- 
quierda no puede realizar órdenes verbales moto- 
ras, observandose una apraxia ideomota unilate- 
ral (apraxia callosa). El déficit es debido a que hay 
una desconexión entre las áreas del lenguaje iz- 
quierdas y el área motora del hemisferio derecho 
que controla los movimientos de la mano izquier- 


i i ano izquier ituació rmal (fi- 

Figura 5.6.—Desconexión callosa que da lugar a apraxia unilateral de la mano mae i una neuer | 
la e i id reci areé itiva izquierda y se manda al area motora i 
izquie g rmación se recibe en el área auditiva izquier e 

ees A eche envía la información motora a la mano iż- 
i ion cruz $ fi ta el área motora derecha, que envia la n 
información cruza por el cuerpo calloso has que envia I ion cal 
quierda. La desconexión callosa (imagen de la derecha) provoca que la información desde el área motora izq 
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En este tipo de apraxia se observa un proble- 
ma en la secuenciación de movimientos. Los pa- 
cientes pueden realizar movimientos simples sin 
problema, pero fallan en la planificación y se- 
cuenciación de movimientos más complejos que 
requieren de una programación lógica para ser 
realizados correctamente. Por tanto, si se le pide 
al paciente por ejemplo que se haga un bocadillo 
podremos observar eliminación de ciertos pasos 
durante la realización de este acto motor o alte- 
rará la secuencia, pero sí será capaz de realizar los 
actos motores por separado (por ejemplo, podrá 
cortar el pan sin problema). Estos pacientes pue- 
den imitar movimientos sencillos, pero no secuen- 
cias elaboradas (Ardila, 2015). 

Este tipo de apraxias se atribuyen a lesiones 
extensas de hemisferio izquierdo o bilaterales; por 
tanto, muchos autores consideran que no se de- 
ben a una alteración de la función motora, sino a 
que la extensión de la lesión afecta a otras muchas 
funciones cognitivas (ejecutivas, lenguaje, memo- 
ria) y que en consecuencia repercuten en la inco- 
rrecta ejecución motora (Gross y Grossman 
2008; Ardila y Roselli, 2007). También puede ob- 
servarse este tipo de apraxia en lesiones del cuer- 
po calloso (Ardila, 2015). 


4.3. Otros tipos de apraxia 


4.3.1. Apraxia conceptual 


Es parecida en sintomatología a la apraxia 
ideacional, de hecho el término «apraxia ideacio- 
nab» ha sido utilizado de dos formas distintas: 
como incapacidad para realizar una serie de actos 
motores o como la inhabilidad para entender cómo 
se usan los objetos, este último subtipo es lo que 
también se denomina apraxia conceptual (Ardila 

2015). Por tanto, este tipo de problema motor hace 
referencia a que el paciente pierde el conocimiento 
conceptual de los objetos y, por tanto, pierde la 
capacidad para utilizarlos correctamente y realizar 
acciones motoras asociadas al uso de objetos u he- 


rramientas. Tienen también problemas en el cono 


cimiento mecánico requerido para asociar los ins-: 
trumentos con los objetos que reciben la acción 
(por ejemplo, clavo con martillo), reconocer las 
ventajas del uso de instrumentos en una situación. 
determinada y seleccionar los instrumentos para: 
una tarea específica (Ardila, 2015). Los déficits 
conceptuales se observan en pacientes que presen- 


tan demencia (por ejemplo, en la demencia tipo 
a. y se han asociado a lesiones posteriores 

el hemisferio izquierdo (Gross y Grossman, 2008; 
Ardila, 2015). 1 úl 


4.3.2. Apraxia constructiva 


La apraxia constructiva se define como una 


dificultad para realizar dibujos, copiar figuras o 


construir (realizar construcciones con cubos, pa- 
lillos, mecanos, etc.). 

_ Se han observado déficits constructivos en le- 
siones parietales (de predominio derecho), pero 
también frontales o lesiones difusas. En cuanto a 
la lateralidad de la lesión, se han observado apra- 
xias constructivas tanto en lesiones izquierdas 
como en lesiones derechas. Se ha sugerido que las 
lesiones izquierdas se relacionan en mayor medi- 


Figura 5.7 —Apraxia constructiva que se observa en un 
paciente con demencia durante la copia de la figura de 
Rey, 
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a con problemas de programación y las derechas 
roducen errores espaciales. De hecho, actual- 


mente este tipo de apraxia se suele englobar den- 
“fro de un trastorno espacial y no motor, ya que se 
relaciona de forma más consistente con lesiones 
derechas. En este sentido, la apraxia constructiva 
podría reflejar la pérdida de componentes distri- 
buidos bilateralmente para la planificación cons- 
“fructiva y el procesamiento perceptivo de las rela- 
ciones espaciales categóricas y coordinadas, por 
lo que la mayoría de los pacientes con este tipo de 


apr 
ciales y visuoperceptivas (Calvo Merino, 2008). 


axia presentan otras alteraciones visuoespa- 


4.3.3. Apraxia del vestir 


Se define como un trastorno aislado en la ha- 
bilidad para vestirse. En este tipo de apraxia el 
paciente orienta mal las prendas al vestirse y las 
relaciona mal respecto a su cuerpo, orientandolas 
mal y dándoles la vuelta, siendo incapaces de ves- 
tirse correctamente. Aunque también se puede ma- 


` nifestar de forma aislada (sin que se acompañe de 


ideatoria e ideomotora), en algunos casos este tipo 
de apraxia se suele manifestar dentro del ámbito 
de una apraxia ideomotora (Ardilla y Roselli, 
2007). Las lesiones asociadas a este tipo de apraxia 
no son claras y se cree que pueden ser causadas 
por lesiones posteriores del hemisferio izquierdo, 
donde convergen las informaciones visuales, espa- 
ciales y motivacionales para llevar a cabo la acción 
de vestirse (Calvo Merino, 2008). 


= La apraxia ideomo 


y se relaciona con lesiones de Cc 
visuoperceptivas. . : 
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CONCEPTOS CLAVE. de 
tora es la pérdida de habilidad para realizar movimientos previament 
_ Se relaciona con lesiones parietales y frontales izquierdas. >: a 
-"— La apraxia ideacional es la incapacidad para secuenciar correc 
-ciona con lesiones extensas de hemisferio izquierdo... 

— La apraxia conceptual se refiere a la incapacidad para en 

mienta y se asocia a lesiones posteriores del hemisferio izquierdo. 

— La apraxia constructiva es una pérdida de habilidad para la realizaci 
siones. ¢ has y también con la pérdida de habilidades visuoespaciales y 


Alteraciones motoras: a 


4.3.4. Apraxia orobucofacial: 


Este tipo de apraxia se caracteriza por la: difi 

cultad para realizar movimientos que involu an 
cara, boca, lengua, laringe y faringe. Se obser : 
dificultad tanto en gestos transitivos: (dar u 
beso), como intransitivos (sacar la lengua): Not: 
malmente este tipo de apraxia coexiste con las 
apraxias de extremidades (apraxia ideomotora), 
aunque se puede observar de forma separada. Al 
igual que ocurre en la apraxia ideomotora, la ac- 
cién motora de los pacientes con apraxia orobu- 
cofacial mejora cuando se les muestra el objeto en 
los movimientos de tipo transitivo (por ejemplo, 
el paciente presenta dificultad cuando se le pide 
que haga como si apagara una cerilla, pero la ac- 
cién motora mejora cuando al paciente se le pre- 
senta la cerilla). La apraxia orofacial se ha aso- 
ciado con lesiones frontales inferiores, sustancia 
blanca frontal profunda, ínsula y ganglios basales 
(Gross y Grossman, 2008). 


4.3.5. Apraxia cinética 


En la apraxia cinética O melocinética se obser- 
va una pérdida en la velocidad y exactitud del 
movimiento, es decir, el paciente muestra dificul- 
tad para realizar movimientos rápidos y seriados. 
Se hace más evidente cuando se examinan miem- 
bros distales, como el movimiento de los dedos. 
Frecuentemente se asocia a hemiparesia y es difi- 
cil diferenciarla. Se asocia a lesiones del área pre- 
motora frontales contralaterales (Ardila, 2015). 


e aprendidos. 


tamente los actos motores. Se rela- 
terider cómo se utiliza un objeto u hetra- : 


ón de dibujos o construcciones 
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1. 


La apraxia conceptual se diferencia de la 
apraxia ideacional en que: 


PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


porales y el sistema central a áreas parie 


tales inferiores izquierdas. 
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da/entre las áreas del lenguaje izquierdas 


. Según el model señ - A 
> EE O al y el área motora del hemisferio derecho, 


ternativa correcta: 


6. ¿Qué tipo de apraxia se relaciona con lesiones 
frontales inferiores, insula, sustancia blanca 
frontal y ganglios basales?: 


a) El sistema dorsal se correspondería a 
áreas temporales; el sistema ventral 
a áreas frontoparietales dorsales y parie- 
tal superior y el central se correspondería 
con áreas parietales inferiores, 

b) El sistema dorsal se correspondería a 
áreas frontoparietales y parietal superior, 
el sistema ventral a áreas parietales infe- 
riores y el central con áreas temporales. 

c) El sistema dorsal se correspondería con 
áreas frontoparietales dorsales y parietal 
superior, el sistema ventral a áreas tem- 


a) Apraxia orobucofacial. 
b) Apraxia del vestir. 
c) Apraxia cinética. 


7. Decir adiós sin hablar o hacer el saludo mili- 
tar se consideran: 


a) Gestos intransitivos sin significado. 
b) Gestos transitivos. 
c) Gestos intransitivos con significado, 


-SEJO9O) seysondsay 
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a) En la apraxia conceptual el paciente no 4. ¿Cuál de los siguientes síndromes apráxico 
sabe cómo usar un objeto, mientras que se relaciona con alteraciones espaciales (o vi 
la apraxia ideacional se define como la suoespaciales) y lesiones parietales de predo 
incapacidad para realizar actos seriados minio derecho?: e set hos 
con objetos. e í Sa 
b) En la apraxia conceptual el paciente es a) Apraxia IEA: 
incapaz de realizar actos seriados con b) Apraxia Oc: 
objetos, mientras que en la apraxia idea- c) Apraxia conceptual. 
cional no saben cémo utilizar los objetos. 5. Las lesiones en la parte anterior del cuerpo. 
c) Ninguna de la anteriores es correcta. calloso pueden producir por la Psychology Press. 
2. Según el modelo de apraxia de González ÓN ae 
Rothi, Ochipa y Heilman, la apraxia ideomo- a) Apraxia ideomotora bilateral/entre las 
tora seria el resultado de: áreas del lenguaje izquierdas y el área 
a : motora del hemisferio derecho. 
a) Lesiones en el sistema conceptual. b) Apraxia ideomotora unilateral derecha/ 
b) Alteración del lexicón de salida de las ac- entre las áreas del lenguaje izquierdas y 
CIONES. n el área motora del hemisferio derecho. 
c) Alteración de la ruta no léxica. c) Apraxia ideomotora unilateral izquier- 
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4. INTRODUCCIÓN 


Feuchtwanger (1923) fue el primer autor en 
«correlacionar la patología frontal con otras fun- 
ciones cognitivas no relacionadas con déficits sen- 
soriomotores, lenguaje o memoria. Utilizó el tér- 
“mino «síndrome del lóbulo frontal» para destacar 
cambios de personalidad, trastornos de motiva- 
ción, defectos en la regulación afectiva y en la ca- 
-pacidad para regular e integrar otras conductas, 
“como alteraciones asociadas al lóbulo frontal. 
osteriormente, Goldstein (1944) extendió la ca- 
pacidad del lóbulo frontal para incluir otras fun- 
ciones cognitivas como la capacidad de abstrac- 
ión, iniciación y flexibilidad mental. Alexander 
Luria fue el autor que acuñó el término «funcio- 
‘hes ejecutivas», Este planteó la existencia de tres 
«unidades funcionales: 1) en la primera se encuen- 
ran el estado de alerta y la motivación y tienen 
al sistema límbico y reticular como bases neuro- 
biológicas; 2) la segunda está formada por los 
procesos de recepción, procesamiento y almace- 
namiento de la información, y están sustentados 
anatómicamente por áreas corticales posrolándi- 
cas; 3) la tercera se encargaría de los procesos de 
programación, control y verificación de la activi- 
dad y dependerian de la corteza prefrontal (CPF), 
que jugaría un papel muy importante en los proce- 
sos ejecutivos. Durante la Segunda Guerra Mun- 
dial, Luria estudió a muchos pacientes que pre- 
- sentaban heridas cerebrales, aportando amplias 
descripciones sobre la relación entre áreas cere- 
brales y funciones cognitivas. Luria relacionó la 


O'Ediciones Pirámide 


A A E 


Alteraciones del lóbulo frontal: 
síndromes disejecutivos 


actividad de los lóbulos prefrontales con la pro- 
gramación de la conducta motora, inhibición de 
respuestas, abstracción, resolución de problemas, 
regulación de la conducta verbal, reorientación de 
la conducta de acuerdo a las consecuencias, inte- 
gración temporal de la conducta, integridad de la 
personalidad y la conciencia (Ardila y Ostrosky- 
Solís, 2008). 

Uno de los casos clínicos más conocidos de 
síndrome disejecutivo es el de Phineas P. Gage, 
descrito por el doctor Harlow, un paciente que 
después de una lesión en la CPF ventromedial iz- 
quierda no dejó de hablar ni padeció ningún dé- 
ficit motor, pero presentó una severa alteración 
conductual que le impidió volver a desarrollar 
una vida normal (Damasio, Grabowski, Frank, 
Galaburda y Damasio, 1994). Según el informe 
del paciente, las funciones motoras y sensoriales, 
además de la memoria y el lenguaje, permanecie- 
ron intactas. Tampoco se describieron alteracio- 
nes disejecutivas, probablemente debido a la falta 
de instrumentos de evaluación apropiados (Ardi- 
la y Roselli, 2007; Ardila y Ostrosky-Solís, 2008). 

El lóbulo frontal es la estructura anatómica 
ubicada por delante del surco central o cisura de 
Rolando (que separa el lóbulo parietal del frontal) 
y representa más de un tercio de la corteza cere- 
bral. En términos de áreas funcionales, el lóbulo 
frontal puede subdividirse en tres grandes áreas: i 
1) la corteza motora primaria; 2) corteza premo- 
tora; 3) CPE. La CPF es la región cerebral con un: 
desarrollo filogenético y ontogenético más recien- : 


te, y es la corteza cerebral que nos diferencia funii 
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cionalmente de otros seres vivos. A su vez, la CPF 
se subdivide también en tres áreas funcionales: 
1) córtex prefrontal dorsolateral; 2) córtex orbi- 
tofrontal; 3) córtex prefrontal medial/cingulado 
anterior. El córtex prefrontal recibe fibras afe- 
rentes (de entrada) del núcleo dorsomedial del 
tálamo. A su vez, alberga fibras aferentes y efe- 
rentes de múltiples áreas corticales (córtex tempo- 
ral, parietal y occipital) y subcorticales (ganglios 
basales, tálamo e hipotálamo; Scott y Schoen- 
berg, 2011). 

Debido al amplio espectro de conexiones del 
lóbulo frontal con el resto de áreas corticales y 
subcorticales del cerebro, desde el punto de vis- 
ta funcional el lóbulo frontal se encuentra impli- 
cado en un amplio rango de funciones cognitivas 
y emocionales. En el lóbulo frontal, además de 
las funciones motoras y las funciones relaciona- 
das con el lenguaje, se localizan también las de- 
nominadas funciones cognitivas superiores o 
ejecutivas, entre las que se incluyen el razona- 
miento, la resolución de problemas, creatividad, 
regulación emocional, control de impulsos y 
conciencia de los aspectos relacionados con el 
funcionamiento de uno mismo y los demás (Ti- 
rapu-Ustárroz y Luna-Lario, 2011; Sohlberg y 
Mateer, 2001). Además, el lóbulo frontal tam- 
bién está involucrado en la coordinación y ac- 
tualización de otros aspectos cognitivos relacio- 
nados con otras funciones, como la capacidad 
de aprendizaje o la memoria de trabajo (MT; ver 
capitulo 4: Alteraciones de la memoria: amne- 
sias). Así pues, el correcto almacenamiento de la 
información no depende directamente de las 
áreas frontales, pero para aprender y almacenar 
correctamente un material es necesario prestar 
atención u organizar correctamente la infor- 
mación, aspectos cognitivos dependientes del 
lóbulo frontal. Por otro lado, los aspectos aten- 
cionales involucrados en la MT también son de- 
pendientes del lóbulo frontal (Sohlberg y Ma- 
teer, 2001). Por tanto, las lesiones frontales 
pueden dar lugar a una amplia variedad de sin- 
tomatología clínica, ya sea de tipo motor, alte- 
raciones del lenguaje, cognitivas, emocionales o 
comportamentales. 


2, ANATOMÍA DE LA CPF 


Las funciones ejecutivas dependen de las áreas 
prefrontales y de su conexión con otras áreas corti- 
cales y subcorticales, que permiten a la CPF moni- 
torizar la información a diferentes niveles de com- 
plejidad, con el fin de controlar y regular nuestra 
conducta (Tirapu-Ustárroz, Garcia-Molina, Luna- 
Lario, Roig-Rovira y Pelegrin-Valero, 2008a). En 
este capítulo dedicaremos un apartado a describir 
brevemente las características anatómicas de las 
tres áreas prefrontales previamente introducidas: 
CPF dorsolateral, la CPF orbitofrontal y la CPF 
medial o cingulado anterior, así como sus conexio- 
nes frontosubcorticales, que nos ayudarán a enten- 
der los tres síndromes disejecutivos prefrontales. 


2.1. CPF dorsolateral 


La corteza dorsolateral es la última área en 
mielinizarse ontogenética y filogenéticamente, y 
representa la estructura neocortical más desarro- 
llada, con una organización funcional exclusiva 
de la especie humana (Stuss y Levine, 2000). Es 
un área de asociación plurimodal y la informa- 
ción que integra no proviene de áreas primarias, 
sino de áreas de asociación unimodal, heteromo- 
dal y zonas paralímpicas. 

Funcionalmente se relaciona con «los proce- 
sos cognitivos ejecutivos», como la fluidez (de 
pensamiento y acción), planificación, resolución 
de problemas, flexibilidad cognitiva, capacidad de 
búsqueda sistemática en la memoria, atención 
sostenida y focalizada, autodirección, autorregu- 
lación o autosupervisión (Jurado y Junqué, 2009). 


2.2. Corteza orbitofrontal 


Es la corteza ventral del lóbulo frontal y su 
nombre se debe a que esta área anatómica se ha- 
lla ubicada justo encima de la órbita de los ojos. 
Contiene zonas secundarias al gusto, también 
áreas secundarias y terciarias olfativas y recibe 
información visual de los objetos desde las áreas 


© Ediciones Pirámide 


Alteraciones del lóbulo frontal: síndromes disejecutivo 


visuales temporales (Jurado y Junqué, 2009). Jun- 
to con la corteza cingulada, la corteza orbitofron- 
tal se encuentra intimamente relacionada con el 
sistema límbico. La función principal del córtex 
orbitofrontal es la de procesar y regular la infor- 
mación emocional y conductual, detectando la 
información ambiental relevante (positiva y nega- 
tiva), y realizar juicios de valor para finalmente 
tomar decisiones y realizar conductas ajustadas 
al contexto (Bechara, 2000). 


a 


Cortex prefrontal 
ventromedial 


Cortex prefrontal 
ventrolateral 


Córtex motor 
Cértex primario 
premotor 


Cingulado 
Cortex anterior 


prefrontal 
dorsolateral 


prefrontal 
ventrolateral 


2.3. Corteza medial o córtex cingulado da 


La CPF medial o córtex cingulado anteriores 


la parte más anterior de la corteza cingulada y la 


zona anatómica que se encuentra en una posición | 


unica en el cerebro, con íntimas conexiones tanto 
con el sistema límbico «emocional» como con 
CPF «cognitiva» (dorsal). Funcionalmente se re- 
laciona con procesos atencionales, inhibitorios y 
motivacionales. 


Córtex premotor 


Córtex prefrontal 
dorsolateral 


Polo rostral 


Área motora 
suplementaria Córtex motor 


primario 


Córtex 
prefrontal 
orbitolateral 


Figura 6.1.—Regiones anatómicas de la corteza prefrontal. 


2.4. Circuitos frontosubcorticales 
Cinco son los circuitos frontosubcorticales 


anatómicamente aceptados: el denominado circui- 
to motor, el oculomotor y los tres que se originan 
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desde las áreas premotoras orbitofrontal, dorsola- 
teral y medial. Los cinco circuitos comparten es- 
tructuras comunes y son paralelos y contiguos, 
aunque permanecen segregados anatómicamente. 
Todos los circuitos se inician en áreas frontales y 
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p entan proyecciones secuenciales al estriado 
(caudado, putamen y estriado ventral), al globo 
álido y sustancia negra, y posteriormente a nú- 
eos talámicos específicos, con un enlace final de 
regreso a las áreas frontales. Además, cada circui- 
to tiene dos vías: una vía directa, que presenta un 
enlace monosináptico entre el complejo pars reti- 
culata, segmento interno del globo pálido y sus- 
-tancia negra, y una vía indirecta desde el estriado 
al segmento externo del globo pálido, que se 
vincula al complejo globo pálido interno-sustan- 
cia negra reticulada a través del núcleo subtalámi- 
co. Ambos circuitos directo e indirecto se proyec- 
tan al tálamo (Bonelli y Cumming, 2007). 

El circuito frontosubcortical motor se origina 
en el córtex motor primario, premotor y área mo- 
tora suplementaria, que envían conexiones al pu- 
tamen. Á su vez, el putamen se encuentra conec- 
tado con el globo pálido, que a su vez conecta con 


CIRCUITO MOTOR 


Areas motóras 
(primaria, secundaria 
y suplementaria) 


Putamen =.> 


“Globo pálido. 


> Tálamo ventral. 
::. anterior y lateral: 


£l 
3 
| 
y 


los núcleos ventral anterior y lateral del tálamo. = 


Los núcleos talámicos tienen conexiones recipro- 
cas con el putamen y la corteza cerebral, además 


de las conexiones contenidas dentro del circuito. ` 
A lo largo del circuito se mantiene la organización ` 


somatotópica discreta de las neuronas relaciona- 
das con el movimiento. Este circuito está implica- 


do en la planificación y ejecución de programas ` 


motores (Bonelli y Cumming, 2007). 

El circuito oculomotor se origina en los cam- 
pos visuales frontales (área de Broadmann 8), y 
se conecta secuencialmente con el cuerpo central 


del núcleo caudado, el globo pálido dorsomedial . 


y sustancia negra, el núcleo ventral anterior y 
mediodorsal talámico, que envía proyecciones de 
retorno a los campos visuales frontales. Este cir- 
cuito se encuentra implicado en el movimien- 
to ocular voluntario o rastreo visual (Bonelli y 
Cumming, 2007). 


CIRCUITO 
OCULOMOTOR 


Campo... 
visual frontal 


joc Candado; =: 
central i 


bats Globo pálido: 
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Tálamo _ 
ventral anterior 
‘ly medial dorsal : 


Figura 6.2.—Circuitos frontosubcorticales relacionados con el movimiento, 


© Ediciones Pirámide 


Alteraciones del lóbulo frontal: sindrom 


Desde la corteza orbitofrontal (area de Broad- 
mann 10) se proyectan vias al núcleo caudado 
ventromedial, estas a su vez proyectan al globo 
palido dorsomedial y sustancia negra rostral me- 
dial, desde donde se mandan proyecciones al tá- 
lamo ventral anterior y medial dorsal, que a su 
vez proyectan la información de nuevo al córtex 
orbitofrontal. Este circuito participa en proce- 
sos de valoración del tiempo, lugar y entorno, y 
selecciona las respuestas de comportamiento 
adecuadas a dicho entorno (Bonelli y Cumming, 
2007). 

El circuito dorsolatefal se inicia en la corteza 
prefrontal dorsolateral (áreas de Broadmann 9 y 
10, cara lateral del lóbulo frontal anterior), desde 
donde se proyectan vías al núcleo caudado dorso- 
lateral, posteriormente las vías se dirigen hacia el 


CIRCUITO 
ORBITOFRONTAL 


CIRCUITO 
DORSOLATERAL 


globo pálido dorsomedial y sustanc 
trolateral y desde alli al talamo media 
proyectan de nuevo a la corteza prefront: 
lateral. Este circuito se encuentra involucradc 
tareas de anticipación, planificación, selección 
objetivos y tareas de decisión, cambio de decision: 
en función del feedback proporcionado, atención 
y MT (Bonelli y Cumming, 2007). 

Finalmente, hay un circuito que parte del cin- 
gulado anterior (área de Broadmann 24), y se di- 
rige al estriado ventral (estriado límbico), de alli 
el circuito proyecta al globo palido rostral medial 
y sustancia negra rostrodorsal y finalmente al ta- 
lamo medial dorsal volviendo de nuevo al cingu- 
lado anterior. Este circuito se encuentra involu- 
crado en la regulación de las emociones (Bonelli 
y Cumming, 2007). 
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Figura 6.3.—Circuitos frontosubcorticales relacionados con funciones ejecutivas/emocionaties. 
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el orbitofrontal, dorsolateral y cingulado. 


ivas (cognitivas y emocionales). 


tivos, decisión, atención y MT. = s= 


3. MODELOS DE FUNCIONES 
EJECUTIVAS 


3.1. Teoría de la información contextual 


Según este modelo propuesto por Cohen et al. 
(Cohen y Servan-Schereiber, 1992; Cohen, Braver 
y O’Reilly, 1998), diferentes procesos implicados 
en el control cognitivo son en realidad un único 
mecanismo que opera en distintas condiciones. 
Por ejemplo, en situaciones de competencia entre 
estímulos, las representaciones internas del con- 
texto inhiben la información irrelevante (proce- 
sos reflejos o automáticos), a favor de los estímu- 
los nuevos o menos habituales. Según este autor, 
la MT actúa cuando hay una demora entre la 
información relevante a una respuesta y su ejecu- 
ción. En este sentido, los pacientes con alteracio- 
nes en la CPF tendrían dificultad para utilizar 
la información contextual e inhibir respuestas 
que previamente eran adecuadas, provocando las 
conductas perseverantes. Cohen también explica 
en su modelo los trastornos de conducta social 
que presentan los pacientes esquizofrénicos, Se- 
gún este autor, para la correcta integración social 
es necesario poder interpretar el contexto social 
donde estamos, mantener dicha situación mien- 
tras dura esa interacción social y tener la capaci- 
dad de cambiarla rápidamente para guiar la con- 

ducta de forma adecuada. La incapacidad para 
mantener esa representación social interna del 
contexto daría lugar a conductas inadecuadas so- 


respuestas de comportamiento adecuadas. 
orsolateral se encuentra involucrado en tareas de anticipación, planificación, selección de obje- 


on cinco los circuitos frontosubcorticales: el motor y oculomotor (ambos con funciones motoras) y 
-9$ circuitos orbitofrontal, dorsolateral y cingulado parten de la CPF y se relacionan con las funciones 


circuito orbitofrontal participa en procesos de valoración del tiempo, lugar y entorno, y selecciona 
‘El ci ' uito del cingulado anterior participa en la regulación de las emociones. 


cialmente. Finalmente, para este autor, el sistema. 
dopaminérgico regula el acceso de representacio- ` 
nes internas a la CPF, realizando al mismo tiem- 


po funciones de protección frente a posibles in- 
terferencias. En los pacientes esquizofrénicos se 


produciría una disminución de la actividad dopa-. 


minérgica que impediria que la informacion irre- 
levante fuera suprimida correctamente, y es por 
ello que estos pacientes presentan una dificultad 
para mantener las correctas representaciones in- 
ternas del contexto (Tirapu-Ustarroz, Garcia- 
Molina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pelegrín-Va- 
lero, 2008a). 


3.2. Teoría representacional de Grafman 
(Grafman, 1995; 2002) 


Este modelo se estructura en torno al cons- 
tructo «acontecimiento complejo estructurado» o 
SEC (del inglés Structured Event Complex), que 
se definiría como un conjunto de acontecimientos 
estructurados en una secuencia particular de ac- 
tividad que generalmente se orienta hacia un ob- 
jetivo. Los SEC almacenados en la CPF con- 
tienen información necesaria para solucionar 
problemas concretos. Este autor también postula 
que, en la infancia, los eventos se encuentran 
como unidades independientes en la memoria, y 
no se encuentran estructurados secuencialmente, 
esta secuenciación y estructuración (del SEC) se 
forma en paralelo a la maduración de la CPF y 
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de la experiencia adquirida en el desarrollo. El 
SEC posee ciertos atributos (Tirapu-Ustárroz, 
García-Molina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pele- 
grin-Valero, 2008a): 


— Independencia representacional: cada uno 
de los aspectos que integran el SEC esta 
representado de forma independiente en 
la CPF y son recuperados conjuntamente 
cuando la situación lo requiere, 

— Frecuencia: los SEC que se activan con 
mayor frecuencia tienen umbrales de acti- 
vación menores. 

— Similitud: las relaciones de asociación del 
SEC determinan la magnitud de la activa- 
ción. Un primer SEC facilitaría la activa- 
ción de otro SEC con el que se encuentra 
asociado. 

-— Especificidad categorial: los SEC almace- 
nados en la CPF están categorizados se- 
gún áreas corticales y estructuras subcor- 
ticales con las que la región cerebral se 
halla conectada. 

— Jerarquización: los SEC poseen una orga- 
nización jerárquica y en el nivel más alto 
de la jerarquía se encontrarian los SEC 
abstractos (secuencias con un inicio y fi- 
nal, objetivos y acciones que no represen- 
tan ninguna actividad específica). Después 
estarían los SEC dependientes del contex- 
to, y finalmente los episódicos, que repre- 

sentan conductas localizadas en el espacio 
y en el tiempo concretos. Los SEC abs- 
tractos e independientes del contexto solo 
emergen tras la consolidación de múltiples 
SEC dependientes del contexto y episó- 
dicos. 


En este modelo los SEC abstractos e indepen- 
dientes del contexto permiten al sujeto adaptarse 
a situaciones competitivas y novedosas. Las lesio- 
nes de la CPF limitarían la capacidad para recu- 
perar un SEC o fragmentos de él, provocando la 
alteración de una conducta concreta. En relación 
a la característica de frecuencia, los pacientes con 
lesiones prefrontales serían capaces de reconocer 
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los SEC rutinarios, pero no aquellos novedoso 
poco ejecutados (Tirapu-Ustárroz, Garcia-M¢ 
lina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pelegrin-Val 
ro, 20084). O 


3.3. Hipótesis de la representación 
jerárquica de los lóbulos frontales 


Uno de los autores más reconocidos en el es- 
tudio de las funciones ejecutivas es Joaquín Fus- 
ter (Fuster, 1997; 2002), quien describió una teo- 
ría general sobre el funcionamiento de la CPF 
puntualizando que el papel fundamental de esta 
área anatómica es la estructuración temporal 
de la conducta que se llevaría a cabo mediante 
la coordinación de tres funciones subordinadas 
(Tirapu-Ustárroz, García-Molina, Luna-Lario, 
Roig-Rovira y Pelegrin-Valero, 2008b): 


— Función retrospectiva: necesita de la me- 
moria a corto plazo (MCP). 

— Función prospectiva: ayuda esencialmente 
a la planificación de la conducta. 

-— Función de control y supervisión: permite 
un control de estímulos de las influencias 
internas y externas que puedan afectar la 
formación de patrones de conducta. 


Para este autor, la corteza frontal se encuentra 
organizada jerárquicamente. En el nivel más bajo 
de la jerarquía se encontrarían la corteza motora 
primaria y secundaria, y la CPF actuaría a través 
de una distribución de redes de neuronas cuya ac- 
tividad puede verse limitada por la coincidencia 
temporal de la actividad y la entrada (o input) a 
través de tres funciones cognitivas básicas (Tira- 
pu-Ustárroz, Garcia-Molina, Luna-Lario, Roig- 
Rovira y Pelegrín-Valero, 2008b): 


— MCP o MT: que mantendría la informa- 


ción durante un corto período de tiempo : 


para una acción prospectiva, y se encontra- 
ría representada en la CPF dorsolateral. 


— La selección y preparación de un amplio 


rango de conductas (incluidas las conduc- 
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tas motoras), también relacionadas con la 
+ CPF dorsolateral. 
+ — El control inhibitorio para suprimir inter- 
ferencias y la informacion irrelevante, que 
se ubicaria en la CPF orbital. 


Para Fuster, las funciones cognitivas emergen 
de la actividad de procesamiento de la informa- 
ción en redes distribuidas por toda la corteza que 
representan esquemas de acción pasados y pla- 
nificados para el futuro, con una organización 
temporal que afecta a los procesos perceptivos, 
cognitivos y de acción para alcanzar una meta. 
Para que todas estas acciones puedan realizarse 
de una manera eficaz se necesitan cuatro meca- 
nismos fundamentales (Tirapu-Ustárroz, Gar- 
cia-Molina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pelegrin- 
Valero, 2008b): 


— Control inhibitorio: como hemos dicho, 
esta función se encontraría localizada en 
la corteza orbitomedial y en regiones cor- 
ticosubcorticales. Controla y suprime las 
interferencias internas y externas que pue- 
den actuar como distractores. 

— MT: basada en el modelo de MT de Badde- 
ley, este mecanismo activa redes neurona- 
les de la memoria a largo plazo (MLP) y 
reverbera la actividad de los componen- 
tes corticales frontales y posteriores de las 
redes. 

— Set preparatorio: parecido a la MT, pero 
de forma prospectiva, preparando el orga- 
nismo para la acción. 

-— Mecanismo de supervisión: es un mecanis- 
mo de retroalimentación que se basa en 
todos los planes de acción ejecutados. Este 
proceso es constante y va registrando los 
cambios en el entorno, introduciendo mo- 
dificaciones en los planes de acción. 


Estos cuatro mecanismos estarían organiza- 
dos de la siguiente forma: la CPF facilitaria la 
activación de las redes implicadas en la recepción 
de señales sensoriales y la ejecución de acciones 


mo motoras; la MT aseguraria el mantenimiento de 


ar pa PERE ARA NA A T IN A VE 
EEE TM A a ae, y 


la atención hacia la representación de estímulo 


recientes; el set preparatorio activaría los patrones 
de acción que van a ser ejecutados y, finalmente, 
el mecanismo de supervisión aseguraría una co: 


rrecta integración de los planes de acción a largo 


plazo (Tirapu-Ustárroz, Garcia-Molina, Luna. 


Lario, Roig-Rovira y Pelegrin-Valero, 2008b). 


3.4. Hipótesis del marcador somático 
de Damasio 


Este modelo descrito por Damasio (Damasio, 
1998; 2006) trata de explicar la implicación de las 
emociones en los procesos de razonamiento y 
toma de decisiones y el papel que juegan las re- 
giones prefrontales en este proceso. La hipótesis 
surge a partir de observaciones clínicas en pacien- 
tes que, tras una lesión frontal, no presentaban 


problemas de razonamiento, ni de toma de deci- 


siones, ni en la capacidad intelectual, lenguaje o 
MT, pero si presentaban dificultades en las acti- 
vidades de dominio personal y social. 

Según el autor, cuando tomamos decisiones 
debemos poseer conocimientos sobre la situa- 
ción, las distintas opciones de acción y sobre las 
consecuencias inmediatas y futuras de cada una 
de las opciones. El marcador somático forzaría 
la atención hacia las consecuencias de una acción 
determinada, funcionando como una señal de 
alarma automática ante lo inadecuado de algu- 
nas decisiones. Los marcadores somáticos se cru- 
zan con las funciones ejecutivas en el campo de 
la deliberación, siendo fundamentales en la toma 
de decisiones, ya que son capaces de resaltar unas 
opciones sobre otras. Según Damasio, existe una 
íntima relación entre el razonamiento (cerebro) y 
la emoción (cuerpo), y el organismo constituido 
por ambos interactúa como un todo con el am- 
biente. En términos anatómicos, el dominio bio- 
rregulador y social estaría vinculado a las áreas 
ventromediales de la CPF y este influiría en el 
córtex dorsolateral (área de la que dependen las 
funciones atencionales y de MT). El sistema crí- 
tico relacionado con el marcador somático se ha- 
lla, por tanto, en la CPF y los pacientes con le- 
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siones ventromediales serían pacientes que tendrían 
comprometida la habilidad para expresar emo- 
ciones (Tirapu-Ustárroz, Muñoz-Céspedes y Pe- 
legrin-Valero, 2002). 


A a Según la teoría de la información contextual, los pacientes esquizofré cos presenan dificultad para 
mantener la correcta representación interna del contexto, eta disminución opaminérgica, 
impi i te la información irrelevante.. 
ue impide que se suprima correctamen ón irrelevante... $ o 
La teoría representacional propone el constructo SEC almacenado en la CPF, y que se definiría oe 
un conjunto de acontecimientos estructurados en una actividad secuenciada para alcanzar un obje 


tivo. l . 


además influiría enla CPF dorsolateral. 


3.5. Teoría del filtro dinámico de Shimamura 


El autor de esta teoría (Shimamura, 2000; 
2002) propone que la CPF es la responsable de 
controlar y monitorizar la información, procesán- 
dola a través de un mecanismo de filtro. Cuatro 
serían los aspectos del control ejecutivo que carao- 
terizan al proceso de filtrado de la información: 


—- Selección: habilidad para focalizar la aten- 
ción. 

— Mantenimiento: mantener activa la infor- 
mación seleccionada. 

— Actualización: procesos de modulación y 
reordenación de la información en la MT. 

— Redirección: capacidad para alternar pro- 
cesos cognitivos. 


Además, estos cuatro componentes de control 
ejecutivo pueden entenderse como propiedades 
del filtro: aplicar un filtro sería seleccionar la in- 
formación, sostener un filtro activo se relaciona- 
ría con el mantenimiento de dicha información y 
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Fuster propone que la corteza frontal se encuentra organizada pa En el nivel más bajo 
de la jerarquía se encontrarían la corteza motora primaria y secundaria, y en ás 
: jarf. 5 ‘una distribució í e neuronas: o yi EUER E a : 
“actuaría a través de una distribución de redes d o | 
La hipótesis del marcador somático, propuesta por Damasio, presta atenció de | fu Lae e las 
emociones en la toma de decisiones. Vincula el marcador somático con la CPF ventromedial, 


Finalmente, para el autores necesario, 
tanto, diferenciar, en el ámbito: cli 


alto la CPF, que 


alternar entre filtros se relacionaría con la actua- 
lización y redirección de la información. 

Anatómicamente estos cuatro procesos de 
control ejecutivo pueden describirse en términos 
de interrelación entre la CPF y las áreas posterio- 
res de la corteza, de tal modo que las regiones 
prefrontales monitorizan la actividad de regio- 
nes posteriores y controlarían esta activación a 
través de circuitos recurrentes. Esta teoría expli- 
caría los procesos cognitivos relacionados con la 
CPF dorsolateral (Tirapu-Ustárroz, Garcia-Mo- 
lina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pelegrin- Valero, 
2008b). 


3.6. Teoría integradora de la CPF 


Para Miller y Cohen (Miller y Cohen, 2001), 
la CPF tiene como función primaria el control 
cognitivo, desempeñando un papel específico en 
el mantenimiento de pautas robustas de actividad 
que representan objetivos y medios para conse- 
guirlos, Para estos autores, ante demandas am- 


sde ae. le ae bee's baa ES 
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bientales simples, los sistemas sensoriales y moto- 
res resultarían suficientes, pero ante demandas 
ambientales complejas es necesaria la CPF, que 
resulta crucial cuando las conductas se deben 
guiar por estados internos o intenciones (Tirapu- 
Ustárroz, García-Molina, Luna-Lario, Roig-Ro- 
vira y Pelegrín-Valero, 2008a). 

; La situación anatómica de la CPF y sus cone- 
iE xiones con otras areas corticales y subcorticales 
Lo le permite acceder a información del mundo in- 
T terno y externo e influir en los sistemas encarga- 
dos de la percepción, actos motores, afectos, me- 
moria y recompensa, así como sus conexiones 
intrínsecas, por lo que en la CPF converge infor- 
mación del resto del cerebro. Además, la CPF po- 
see la plasticidad necesaria para establecer nuevas 
asociaciones que posibilitan el aprendizaje y la 
flexibilidad cognitiva. Se ha demostrado que el 
feedback de la CPF proyecta objetivos generales 
por todo el cerebro y existe evidencia sobre cómo 
se mantiene en el tiempo un patrón de actividad 
neural, que sustenta un objetivo inhibiendo posi- 
bles interferencias y favoreciendo la asociación de 
sucesos que ocurren separados en el tiempo con 
recompensas futuras, aspectos que constituyen la 
base de lą anticipación y planificación de la con- 
ducta. Ante una situación no familiar, cada op- 
ción de respuesta genera un modelo de actividad 
en el CPF. Finalmente, según esta teoría, cuando 
se elige una opción en función de la representación 
interna de un objetivo, y esta resulta exitosa, se 
refuerzan las conexiones entre la representación de 
la situación y el modelo de actividad del CPF que 
sustenta la acción correcta, de forma que se en- 
contraria más marcada para situaciones similares 
futuras (Tirapu-Ustárroz, García-Molina, Luna- 
Lario, Roig-Rovira y Pelegrín-Valero, 2008a). 


3.7% Modelos factoriales de control 
ejecutivo 


į 

| a Uno de los modelos factoriales que goza de 
e. mayor reconocimiento es el propuesto por Mi- 
| a yake et al. (2000) y Miyake, Friedman, Rettinger, 
| a == Shah y Hegarty (2001) que proponen tres com- 


ponentes ejecutivos diferenciados, aunque no 
totalmente independientes (Tirapu-Ustárroz, 
Garcia-Molina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pele- 
grín-Valero, 2008a): 


— Actualización: implica la monitorización, 
manipulación y actualización de la infor- 
mación en la MT. 

— Inhibición: consiste en la capacidad para 
inhibir de forma deliberada o controlada 
la producción de respuestas automáticas 
predominantes cuando la situación lo re- 
quiere, 

— Alternancia: capacidad para cambiar de 
manera flexible entre distintas operaciones 
mentales y esquemas. 


Utilizando test neuropsicológicos clásicos para 
valorar funciones ejecutivas, los autores corrobo- 
raron la existencia de estos tres componentes eje- 
cutivos. Fisk y Sharp (2004) han corroborado la 
existencia de estos factores y han propuesto un 
cuarto, asociado a pruebas de fluidez verbal y de- 
finido como un componente de acceso a conte- 
nidos almacenados en MLP (Tirapu-Ustárroz, 
García-Molina, Luna-Lario, Roig-Rovira y Pele- 
grín-Valero, 2008a). 


3.8. Modelo de Christoff sobre el papel 
de la CPF rostrolateral 


Christoff y cols. (Smith, Keramatian y Chris- 
toff, 2007; Christoff, Ream, Geddes y Gabrieli, 
2003) plantean una estructura jerárquica de la 
CPF partiendo de la base de que los procesos de 
razonamiento requieren de la manipulación de la 
información en distintos niveles de complejidad. 
Utilizando una tarea de razonamiento clásica 
(matrices de Raven) adaptada a resonancia mag- 
nética funcional (RMf), observaron que el incre- 
mento de dificultad se relaciona con una mayor 
activación de la CPF rostrolateral. Posteriormen- 
te, los mismos autores llevaron a cabo un meta- 
análisis con el objetivo de estudiar las áreas ana- 
tómicas asociadas a tareas de razonamiento en 
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estudios de neuroimagen. Los resultados mostra- 
ron que la CPF dorsolateral se activa en respues- 
ta a una evaluación de la información externa, 
mientras que la CPF rostrolateral se activa en los 
casos en que se evalúa la información generada 
internamente. Trabajos posteriores han confirma- 
do que la CPF rostrolateral está implicada en la 
evaluación de la información interna que no se 
percibe en el entorno y que generamos para resol- 
ver una situación (Christoff, 2009; Tirapu y cols., 
20084). 


a 


3.9. Teoría de ejes diferenciales 
en el control ejecutivo 


Koechlin, Basso, Pietrini, Panzer y Grafman 
(1999) y Koechlin y Hyafil (2007) plantean un 
modelo basado en dos ejes: uno anterior-poste- 
rior y otro medial-lateral, para intentar explicar 
la manera en que la CPF sustenta las funciones 
complejas de manera diferenciada. 

Respecto al eje anterior-posterior, proponen 
una arquitectura en cascada del control ejecutivo, 
de forma que las funciones cognitivas menos 
complejas dependerían de zonas posteriores y 
cuando aumentan en nivel de complejidad, pasan 
a depender de zonas anteriores. Utilizando la 
RMf, los autores mostraron que el nivel de com- 
plejidad se relaciona selectivamente con la activa- 
ción de la CPF polar. En este sentido, la región 
polar se activaria bilateralmente cuando los suje- 
tos tienen en mente un objetivo principal, al tiem- 
po que exploran y procesan los subobjetivos ne- 
cesarios para alcanzarlo. Ningún sujeto puede 
activar estas regiones manteniendo en mente un 
objetivo durante un tiempo prolongado (MT) o 
asignando los recursos atencionales sucesivamen- 
te entre objetivos alternantes (tarea dual). De he- 
cho, utilizando la RMf, los autores observaron 
que, durante la realización de tareas duales, se 
activan bilateralmente otras áreas, como la zona 
dorsolateral posterior, la circunvolución frontal 
media y la corteza parietal lateral (Tirapu-Ustá- 
rroz, Garcia-Molina, Luna-Lario, Rolg-Rovira y 
Pelegrin-Valero, 2008b). 
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El modelo propuesto describe la organización 
en cascada de este eje anterior-posterior que se 
extiende desde áreas posteriores premotoras hacia. 
regiones anteriores de la CPF lateral y distingue: 
a su vez cuatro niveles de procesamiento que: sé 
encuentran coordinados en la CPF (Tirapu-Usta-. 
rroz, Garcia-Molina, Luna-Lario, Roig-Rovira y ` 
Pelegrin-Valero, 2008b): 


— Sensorial: este nivel es la base de esta cas- 
cada y es donde se encuentra el control 
sensorial. Anatómicamente se relaciona 
con la corteza premotora, que está impli- 
cada en la selección de acciones motoras 
en respuesta a estímulos. 

-— Contextual: es la activación de representa- 
ciones motoras en respuesta a señales con- 
textuales perceptivas que acompañan a la 
percepción del estímulo. Se relacionaría 
anatómicamente con las regiones caudales 
de la CPF lateral. 

— Episódico: consiste en la activación de re- 
presentaciones implicadas en el control 
episódico en la activación de las represen- 
taciones anteriores. Serían, por tanto, ta- 
reas o un conjunto coherente de asociacio- 
nes estimulos-respuesta evocados en un 
contexto en función del transcurso tempo- 
ral en el que aparecen los estímulos. Este 
nivel de procesamiento se encontraría re- 
presentado en el CPF lateral rostral. 

— Branching: este nivel se concibe como un 
proceso que integra la MT con los recur- 
sos atencionales para realizar actividades 
de mayor complejidad (que lo que son las 
tareas duales), en función de la respuesta 
demorada. Serían, por tanto, episodios de 
comportamiento o planes de acción, en 
función de las acciones que se están desa- 
rrollando simultáneamente, Se asociaria a 
las regiones más anteriores de la CPF la- 
teral, en concreto a la zona polar. 


Por otra parte, el eje medial-lateral hace refe- 
rencia al papel de la CPF anterior y su implicación 
en la diferenciación entre el procesamiento de acti- 
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idades en relación a las expectativas internas del 
sujeto y el procesamiento de actividades que depen- 
«den de contingencias ambientales. Los autores de 
esta teoría observaron una disociación en la cual la 
CPF anterior medial y el estriado ventral se activa- 
ban durante el desarrollo de secuencias esperadas 
para el sujeto, mientras que la zona de la CPF an- 
terior lateral y el estriado dorsal se activaban ante 


CONCEPTOS CLAVE 


sucesos o secuencias inesperados para el sujeto, 
Cuando el sujeto va descubriendo progresivamente 


la lógica de lo que está sucediendo durante el trans 


curso de una tarea, se activa la CPF mediopolar, 


Para los autores, la región mediopolar estaría im- 
plicada en procesos ejecutivos de mayor compleji- 


dad (Tirapu-Ustárroz, Garcia-Molina, Luna-La-. 


rio, Roig-Rovira y Pelegrin-Valero, 2008b). 


tencia en la realización de una conducta 
hasta finalizar una tarea o llegar a un ob- 
jetivo. Requiere de un correcto funciona- 
miento de la MT y es dependiente de los 
procesos de control inhibitorio. 

— Organización (de pensamientos y accio- 
nes): habilidad que se requiere para identi- 
ficar y organizar las acciones y conductas 
necesarias para poder alcanzar un objeti- 
vo. Se requiere, en este caso, que el indivi- 
duo sea capaz de iniciar o inhibir activida- 
des, identificar un objetivo, planificar las 
acciones a desarrollar para alcanzar dicho 
objetivo y de organización temporal. 

— Generación de pensamiento (creatividad, 
fluencia, flexibilidad cognitiva): la habi- 


o soluciones y poseer la fley 
nitiva necesaria para solucion 
blema. pig 
— Conciencia (vigilancia y modific de 
propia conducta): capacidad de ser cons 


ciente (autoconsciente) de tus acciones y — 
sentimientos, y ser capaz de autorregular 
tu conducta en respuesta a las contingen- 

cias del ambiente. La habilidad para detec- 

tar y responder a los errores requiere de 
autoconciencia. 


Las autoras también relacionan las distintas 
funciones ejecutivas con distintas áreas anatómi- 
cas de la CPF que se especifican en la tabla 6.1. 


TABLA 6.1 


Funciones ejecutivas y bases anatómicas relacionadas (modificado de Sohlberg y Mateer, 2001} 


Habilidad Eunción cognitiva Base anatómica 00 o 


n de la información externa; mientras que la CPF rostrolateral se Iniciación e impulso (drive). Inicio de la conducta. Prefrontal medial o córtex cingulado. 


< activa en los casos en que se evalúa la información generada internamente. = 


otros subobjetivos. HEE: 


4. MODELO CLINICO DE FUNCIONES 
EJECUTIVAS: TIPOS, DEFINICION 
Y BASES ANATOMICAS ASOCIADAS 


Como se ha introducido con anterioridad, 
bajo el término «funciones ejecutivas» se definen 
y describen un amplio rango de funciones que 
emergen como productos de la interacción entre 
procesos cognitivos y emocionales. Se asume que 
estas funciones se pueden diferenciar entre sí, 
pero que se encuentran relacionadas y en ocasio- 
nes superpuestas, no solo entre ellas, sino también 
con otras funciones cognitivas. 

__ En este apartado nos basaremos en la descrip- 
ción y definición del modelo clínico y anatómico 
de funciones ejecutivas propuesto por Sohlberg y 


— La teoría de los ejes diferenciales en el control ejecutivo propone que la zona polar de la CPF sería E 
la encargada de mediar en la capacidad de mantener en mente objetivos, a la vez que se exploran. 


Mateer (2001), que nos ayudará posteriormente a 
poder contextualizar los distintos síndromes dise- 
Jecutivos. Estas autoras definen y describen las 
siguientes funciones ejecutivas: 


— Iniciación e impulso (drive): relacionado 
con la noción de motivación, se trata del 
inicio de una conducta deseable para res- 
ponder a las demandas del entorno. 

-— Control inhibitorio (interrupción de una 
conducta): habilidad para inhibir respuestas 
automáticas o predominantes para adaptar 
nuestra conducta a situaciones novedosas y 
cambiantes (flexibilidad cognitiva). 

— Persistencia (mantenimiento de la conduc- 
ta): mantenimiento de la atención y persis- 
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Control inhibitorio. 


Interrupción de la conducta. 


| Prefrontal orbitofrontal. 


Persistencia. 


Mantenimiento de la conducta. | No especificada. 


Organización. 
realizar acciones. 


Organizar, planificar, secuenciar y 


Convexidad prefrontal dorsolateral. 


Generación de pensamiento. 
cognitiva. 


Creatividad, fluencia, flexibilidad 


Frontal parasagital. 


Conciencia. 
ducta. 


5. MANIFESTACIONES CLÍNICAS: 
SÍNDROMES DISEJECUTIVOS 


5.1. Síndrome dorsolateral: disejecutivo 
Los pacientes con este síndrome se caracterl- 


zan por presentar cambios de atención (distraibi- 
lidad), que les impiden finalizar una tarea (imper- 
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Autoconciencia sobre la propia con- 


Sistemas prefrontales y la interacción en- 
tre regiones frontales y parietales dere- 
chas. 


sistencia), apatía, dificultad en el razonamiento, 
incapacidad para organizar una respuesta y apli- 
car una estrategia ante un estímulo novedoso o 
demandas ambientales, es decir, presentan difi-. 
cultades para resolver problemas que requieren 
de pasos secuenciales para resolverlos o son in- 
capaces de seleccionar una serie de pasos o alter- 
nativas necesarios para resolver problemas. Tam- ' 


ás Pe ÓN 
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bién presentan rigidez cognitiva, con resistencia 
“abcambio, con conductas perseverativas que fra- 
casan repetidamente. Por otra parte, son depen- 
dientes de los distractores externos, lo que provo- 
ca que sean incapaces de completar una tarea, 
sobre todo aquellas en las que no están interesa- 
dos. También pueden presentar problemas de 
memoria, sobre todo de MT. Estos problemas en 
MT también influyen en la capacidad de apren- 
dizaje (codificación de la información) y recupe- 
ración de la información, presentando en algu- 
nos casos un cuadro de amnesia anterógrada. De 
forma simultánea, estos pacientes no son capaces 
de organizar ni relacionar (ni temporal ni contex- 
tualmente) el material a aprender, influyendo 
también en sus capacidades de aprendizaje, Fi- 
nalmente, este síndrome también se ha denomi- 
nado pseudodepresivo, debido a que los pacien- 
tes a menudo presentan apatía y abulia (Scott y 
Schoenberg, 2001). 


5.2. Síndrome orbitofrontal: desinhibido 


El papel fundamental del córtex orbitofrontal 
es el control inhibitorio. Por tanto, los pacientes 
con lesiones en esta área prefrontal se muestran 
desinhibidos, impulsivos y desorganizados en su 
comportamiento, obrando de forma hedonista, y 
despreocupados por los sentimientos y derechos 
de otras personas, sin mostrar ningún tipo de pre- 
ocupación por las normas sociales o las conse- 
cuencias de sus actos (Scott y Schoenberg, 2001). 
Al ser pacientes que realizan conductas antisocia- 
les, se califica este síndrome como pseudopsico- 
pático (Jurado y Junqué, 2009). 

El problema de impulsividad se extiende al 
área emocional, ya que el córtex orbitofrontal se- 
ría el encargado de procesar el sentimiento y las 
emociones experimentados en situaciones previas 
e implicar y procesar ese conocimiento en la toma 
de decisiones de diversas situaciones actuales 
complejas (Bechara, 2000; Damasio, 2006). Los 
pacientes con lesiones orbitales se pueden mos- 
trar jocosos y con un sentido del humor inapro- 
piado. 


Distintos trabajos han descrito diferencias en 


tre las funciones asociadas a zonas orbitofronta-.. 


les laterales y mediales, así como a las zonas an 


teriores y posteriores. Las regiones orbitofrontales 
laterales se asocian a la valoración del castigo que. 
conduce a cambios en el comportamiento, mien- 
tras que las zonas mediales codifican el valor de 
los refuerzos primarios y secundarios, que permi- 
ten asociar (recordar) los estímulos con sus | 
recompensas. El procesamiento de reforzadores se 


asocia a áreas anteriores y posteriores del orbito- 
frontal, con algunas diferencias. Las áreas ante- 
riores se asocian a la valoración de reforzadores 
secundarios como el dinero o reconocimiento so- 
cial, mientras que las regiones posteriores se aso- 
cian a refuerzos más primarios, como por ejemplo 
el gustativo (Scott y Schoenberg, 2001). De hecho, 
la anosmia no es infrecuente en pacientes con le- 
siones orbitofrontales, ya que en esta área se ubi- 
can las zonas secundarias y terciarias olfativas 
(Jurado y Junqué, 2009). 

A menudo se pueden observar problemas de 
memoria (codificación de la información), no por 
la lesión en el área prefrontal orbital, sino por la 
interrupción de la conexión del orbitofrontal con 
zonas basales como el hipocampo o corteza ento- 
rrinal. Además, también pueden presentar proble- 
mas de codificación secundarios a dificultad aten- 
cional, observándose una alteración en la curva 
de aprendizaje, es decir, una amnesia anterógrada, 
que en algunos casos incluye confabulación, sin 
que el paciente sea consciente del engaño (Scott y 
Schoenberg, 2001). 


5.3. Síndrome medial (cingulado anterior): 
acinético/apático 


La corteza cingulada es importante para la 
canalización de la motivación y emoción para al- 
canzar objetivos concretos; por tanto, los sínto- 
mas que se incluyen en este síndrome son la aci- 
nesia, apatía y abulia. Los pacientes con lesiones 
mediales tienen dificultad para iniciar el compor- 
tamiento o el habla por sí mismos, muestran res- 
puestas emocionales restringidas y parecen desco- 
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“nectados de su entorno, mostrando poco interés 
¿por la familia, amigos, actividades, etc. En algu- 
“nos casos se observa que el paciente permanece 
en posturas extremadamente incómodas durante 
largos períodos de tiempo sin quejas o intentos 


Alteraciones del lóbulo frontal: síndromes disejecutivos. 


les izquierdas que afectan el cingulado anter 
también pueden presentar características de un 
afasia motora transcortical. Estos pacientes tam-..:> 
bién pueden presentar amnesia anterógrada (por 
problemas de codificación de la información), 
por daños que se extienden a zonas basales o le- 


mutismo y acinesia. Las lesiones frontales media- 


para cambiar de posición. En lesiones más exten- 
sas y bilaterales, se observa un cuadro severo de 


TABLA 


Dorsolateral 


siones que afectan a áreas orbitofrontales (Jurado 
y Junqué, 2009; Scott y Schoenberg, 2001). 


Resumen de los principales síntomas asociados a los tres síndromes frontales 


Orbitofrontal 


6.2 


Medial 


Rigidez cognitiva. 


Distraibilidad. | Desinhibición. Acinesia. 
Dificultad en razonamiento. Impulsividad. Apatia. 
Conducta antisocial. | Abulia. 


Pseudodepresivo. Pseudopsicopático. 


| Desconexión del entorno. 


Alteración en MT y de la codifica- 


ción de la información. lación). 


5.4. Otros síndromes asociados a patología 
frontal 


Las lesiones frontales pueden dar lugar a una 
amplia variabilidad de síntomas, además de los 
tres síndromes expuestos anteriormente. Uno de 
ellos es el sindrome de utilización o de dependen- 
cia del medio, descrito por Lhermitte, Pillon y 
Serdaru (1986), en el que el paciente responde a 
los distintos estímulos del medio, distrayéndose 
ante cualquier sonido, estímulo, etc. Utiliza los 
objetos que tiene a su alcance de forma inapro- 
piada, mostrando una desinhibición conductual 
que le impulsa a cogerlos y utilizarlos, aunque sea 
sin sentido y sin intencionalidad. En algunos ca- 
sos, cuando al paciente se le confronta con este 
tipo de conductas, se muestran conscientes de su 
incoherencia, pero son incapaces de inhibirlas 
(Scott y Schoenberg, 2001). 
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Problemas de codificación (confabu- 


Problemas de codificación de la in- 
formación. 


Basándose en el análisis de las lesiones, Lher- 
mitte observa que este trastorno se produce tras 
lesiones frontales unilaterales o bilaterales y de 
forma más específica en orbitofrontales (Lhermi- 
tte, 1983). Posteriormente se ha observado que 
este síndrome se asocia a distintas lesiones en 
áreas frontomesiales y vías frontoestriatales, cor- 
teza cingulada, núcleo caudado, así como núcleos 
anteriores y mediales del tálamo (Archibald, Ma- 
teer y Kerns, 2001). Finalmente, Lhermitte propo- 
ne un modelo explicativo para la conducta de uti- 
lización, en el cual existe una ruptura del equilibrio 
entre estas regiones frontoparietales, dando lugar 
a una liberación transcortical, es decir, la pérdida 
de inhibición frontal da lugar a una hiperactividad: 
parietal, cuyo resultado es una tendencia a explo- 
rar el entorno mediante la actividad motora. 

Otro de los síndromes curiosos que se puede 
observar tras lesión frontal difusa es el síndrome 
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de Capgras o de reduplicación, en el que los pa- 
cientes afirman que los amigos, familiares o co- 
~-nocidos son impostores (Jurado y Junqué, 2009; 
Scott y Schoenberg, 2001). 
Finalmente, si las lesiones en la corteza cingu- 
lada se extienden al cuerpo calloso del hemisferio 
dominante, puede observarse el síndrome de la 


mano ajena (o mano alienígena) si el hemisferi 
dominante está afectado. Se caracteriza por mo 
vimuentos involuntarios y ajenos al paciente de lo 
miembros superiores. El paciente puede sentir el 
miembro como ajeno y extraño, como si no fuera. 
suyo, incluso puede sentir sensaciones táctiles ex: 
trañas (Scott y Schoenberg, 2001). J 


La teoria de la informacion contextual de 
funciones ejecutivas propone: 


a) Un sistema unitario de control cognitivo 
que operaría en distintas condiciones. 

b) Las conductas preservarantes de los pa- 
cientes con lesiones prefrontales serían 
consecuencia de la imposibilidad de uti- 
lizar correctamente la información con- 
textual e inhikir las respuestas inadecua- 
das, 

c) ay b son correctas. 


¿Cuál de estos modelos de funciones ejecutivas 
explicaría el papel de la CPF dorsolateral?: 


a) Teoría integradora. 
b) Teoría de los ejes diferenciales. 
c) Teoría del filtro dinámico. 


Señala la opción correcta respecto a las áreas 
anatómicas de la CPF y su relación con dis- 
tintas tareas ejecutivas: 


a) CPF orbital-marcador-somatico; CPF 
rostrolateral-control inhibitorio; CPF ven- 
tromedial-evaluación generada interna- 
mente. 

b) CPF ventromedial-marcador somático; 
CPF orbital-control inhibitorio; CPF-ros- 
trolateral-evaluación generada interna- 
mente. 

c) CPF ventromedial-control inhibitorio; 
CPF orbitofrontal-evaluación genera- 
da internamente; CPF rostrolateral-mar- 
cador somático. 
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PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


4. 


¿Cuál de estas estructuras anatómicas de la 
CPF es la última área en mielinizarse y repre- 
senta la estructura neocortical más desarro-'- 
llada con una organización funcional exclu--: AE 


siva a la especie humana?: 


a) Dorsolateral. 
b) Orbitofrontal. 
c) Medial. 


Según Lhermitte, el síndrome de utilización 
es debido a: 


a) Lesiones frontosubcorticales. 

b) Lesiones en la corteza cingulada. 

c) Lesiones frontales que provocan una hi- 
peractividad parietal, 


Señala la respuesta correcta en relación con 
las funciones asociadas a distintas zonas or- 
bitofrontales: 


a) Areas anteriores orbitofrontales y refuer- 
zos primarios. 

b) Áreas anteriores orbitofrontales y refuer- 
zos secundarios. 

e) Áreas anteriores orbitofrontales y valo- 
ración del castigo. 


Según el modelo clínico de funciones ejecuti- 
vas de Solhberg y Mateer, la capacidad de 
organizar, planificar, secuenciar y realizar ac- 
ciones se relaciona anatómicamente con: 


a) Convexidad prefrontal dorsolateral. 
b) Orbitofrontal, 
c) Zona frontal parasagital. 
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1. INTRODUCCIÓN 


El aumento de la esperanza de vida en las úl- 
timas décadas ha supuesto también un incremen- 
to de las enfermedades que están asociadas al en- 
vejecimiento. Se prevé que el número total de 
personas con demencia alcance los 82 millones en 
el año 2030 y los 152 millones en el 2050 (WHO, 
2019). 

El papel de la neuropsicología en el ámbito de 
las demencias es muy importante, ya que las alte- 
raciones cognitivas y conductuales no pueden ser 
observadas mediante técnicas de neuroimagen u 
otras pruebas de laboratorio. La exploración neu- 
ropsicológica en el ámbito de las demencias tiene 
como objetivo principal determinar la presencia 
o no de alteraciones cognitivas y establecer un 
perfil neuropsicológico característico para cada 
tipo de demencia, que, junto a otras pruebas, ayu- 
darán al diagnóstico definitivo. Un aspecto im- 
portante que ayuda a establecer un diagnostico 
más preciso es la elaboración de una historia clí- 
nica completa, en la que se tengan en cuenta as- 
pectos médicos (especialmente neurológicos), 
cognitivos, no cognitivos y psiquiátricos. La his- 
toria clínica debe recabar información acerca de 
los antecedentes familiares y personales del pa- 
ciente, incluyendo aspectos que van desde la com- 
posición y vínculos familiares, a los antecedentes 
médicos más relevantes tanto familiares como 
personales, desarrollo escolar y laboral, abuso de 
sustancias, enfermedades psiquiátricas y neuroló- 
gicas, etc. Es necesario también profundizar en el 
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inicio y desarrollo de los distintos sintomas que 
describen los pacientes y sus familiares. 


2. DEFINICION Y TIPOS DE DEMENCIAS 


La demencia es un sindrome clinico caracteri- 
zado por un déficit adquirido en mas de un do- 
minio cognitivo, que representa una pérdida res- 
pecto al nivel previo y que reduce de forma 
significativa la autonomía funcional del paciente 
(Criterios de la Sociedad Española de Neurología 
` SEN—, 2009; Baquero Toledo et al., 2009). 

Los criterios diagnósticos de demencia del 
Diagnostic and Statistical Manual of Mental Di- 
sorders (5.* ed.) (DSM-V) introducen el concepto 
de «trastorno neurocognitivo» para establecer el 
diagnóstico de deterioro cognitivo asociado al 
ámbito de las demencias. Dentro del concepto de 
trastorno neurocognitivo se diferencian tres cate- 
gorías diagnósticas: el delirium (véase el aparta- 
do 4.2 de este capitulo), el trastorno neurocogni- 
tivo menor (que hace referencia al diagnóstico 
clínico de deterioro cognitivo leve, DCL), que se 
describe en el apartado 4.1) y el trastorno neuro- 
cognitivo mayor (demencia). 


3. CLASIFICACIÓN DE LAS DEMENCIAS 


Las demencias se han clasificado de diversas 
formas, aunque el criterio de clasificación más eXx-. 
tendido es el etiológico. Siguiendo este criterio de 
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== Criterios diagnósticos del DSM- 


` Trastorno neurocognitivo menor 


TABLA 7.1 


V para el trastorno heurocognitivo menor y mayor (APA, 2014 ) 


los dominios cognitivos referidos: 


en las funciones cognitivas. 


evaluación clínica equivalente. 


B. Los déficits cognitivos son insuficientes 
tales de la vida diaria, 
esforzarse más, utilizar 
cia. 


trastorno depresivo mayor, esquizofrenia). 


. 
A E videncia de un declive cognitivo modesto desde el nivel Previo de mayor desempeño en uno o más de uno de 


1. Preocupación del indivi 
z ind È i 
ividuo, de un tercero informado o del facultativo con respecto a un declive dest 
modesto 
2. Decli ñ icológi 
Ec en el desempeño neuropsicológico, implicando un desem 
aciones estándares por debajo de lo esperado en la evaluaci 


ara i i i i j 
ep Lien ee con la independencia (p. ej., actividades instrumen- 
pr R ASE anejo de medicación o del dinero), pudiendo ser preciso 
p orias o hacer una acomodación para mantener la independen- 


C. Los déficits cogniti i 
cits cognitivos no ocurren exclusivamente en el contexto de un delirium 


D. L déficits co, nit VO: I i I rimar a rese: t 3 ment 1 
1 à esenci e ri ta rnos n es e 
OS B s no son at: ibuib es de fo a p aria la p cla d otros tras orno a (p. j , 


De Trastorno neurocognitive mayor eae 


peño en los test del rango de una a dos 
on neuropsicológica reglada o ante una 


A. Evidencia de un declive cognitivo sustanci 
dominios cognitivos referidos: 


en las funciones cognitivas. 
2, Declive en el desempeño neuropsicold, 

desviaciones estándares por deb 

evaluación clínica equivalente. 


trastorno depresivo mayor, esquizofrenia). 


ae men 


— Demencias primarias: en las cuales el pro- 
ceso degenerativo no depende de otras cau- 
sas. En esta clasificación se incluyen la en- 
fermedad de Alzheimer (EA), las demencias 
frontotemporales (DFT) o la demencia por 
cuerpos de Lewy (D-CL), 


ald i revi 
esde un nivel previo de mayor desempeño en uno o más de los 


1 I reocupacid del ind: V duo de un tercero informado 0 de p 
. n JVI V on 1 ecto a un declive ustancial 
, 1 facultati o con respect S 


ico, implice ñ 
E pie x er un desempeño en los test del rango de dos o más 
perado en la evaluación neuropsicológica reglada o ante una 


B. Los défici iti ici i 
o e vane para interferir con la independencia (p. ej 
rumentales de la vida diaria, tar j jë 
no n ria, tareas complejas como manejo 
icits cognitivos no ocurren exclusivamente en el contexto de un pati 


D. Los déficits cogni i i ar resencl e ot trast t 
gl tivos no son atr. buib es de fo na pr ma ja ala presen ia d Otros trastornos men I ( j 
ales p. €J., 


requieren asistencia para las 
edicación o dinero). 


— Demencias secundarias: que son las que 
aparecen durante el curso de otras enfer- 
medades, como la demencia asociada a la 
enfermedad de Parkinson (EP) o la de- 


mencia secundaria a escl i alti 
erosis multi 
(EM. tiple 


Otra forma de clasificación de las demencias 
seria si se toma en consideración la topografía de 
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‘Ja degeneración cerebral; en este caso diferencia- 
: mos dos tipos de demencia: 


— Demencias corticales: en las cuales quedan 
afectadas principalmente las áreas de aso- 
ciación cortical. Las más representativas 
serían la EA o las demencias frontotempo- 
rales, 

— Demencias subcorticales: en las cuales 

quedan afectados principalmente los gan- 
glios de la base y la sustancia blanca sub- 
cortical. Algunos, ejemplos de demencia 
subcortical son la degeneración cortico- 
basal (DCB), parálisis supranuclear pro- 
gresiva (PSP) o demencia secundaria a la 
EP, que se describen en el capítulo de los 
trastornos del movimiento. Otras son cau- 
sadas por arteriopatías específicas, como la 
enfermedad de Biswanger o el CADASIL 
(del inglés Cerebral Autosomal Dominant 
Arteriopathy with Subcortical Infarcts and 
Leukoencephalopathy), que se describen en 
el capítulo de patología vascular. Por otra 
parte, en la D-CL la neuropatología (cuer- 
pos de Lewy) afecta a los ganglios basales, 
dando lugar a sintomatología motora ca- 
racterística de esta zona anatómica, aun- 
que no se puede considerar una enferme- 
dad degenerativa estrictamente subcortical, 
ya que los cuerpos de Lewy se localizan de 
forma difusa tanto en áreas corticales 
como subcorticales. Aun asi, tal y como se 
describe en este capítulo, la D-CL se pre- 
senta con características clínicas frontosub- 
corticales (alteraciones motoras relaciona- 
das con ganglios basales, alteración de la 
velocidad del procesamiento, funciones 
atencionales y funciones ejecutivas). 


4. OTROS TIPOS DE ALTERACIÓN 
COGNITIVA ASOCIADA A LA EDAD 
Antes de entrar en la descripción de los distin- 

tos tipos de demencia y su perfil de alteración 


neuropsicológica característico para cada una de 
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ellas, es importante definir otro tipo de teracio: 
nes cognitivas que pueden aparecer durante el en-:: 


vejecimiento, pero que no cursan con criterios = 


estrictos de demencia. Dentro de estos síndromes `- 
destacamos el deterioro cognitivo leve, el delirium 
y la depresión (o también denominada pseudode- 

mencia depresiva). a SS 


4.1. Deterioro cognitivo leve (DCL) 


El concepto de DCL fue introducido por Reis- 
berg et al. (1988) para caracterizar a aquellos suje- 
tos que se encontraban en una fase intermedia entre 
el deterioro cognitivo asociado a la edad y la de- 
mencia y que además se podían clasificar en un es- 
tadio 3 en la escala de deterioro global de Reisberg 
(Global Deterioration Scale —GDS—). Esta escala 
evalúa en siete estadios la función cognitiva, en la 
cual la puntuación de 1 significa ausencia de dete- 
rioro cognitivo, una puntuación de 4 identificara a 
aquellos sujetos con demencia leve y una puntua- 
ción de 7 indica la presencia de deterioro cognitivo 
grave (Reisberg, Ferris, De León y Crook, 1982). 


Escala de deterioro global de Reisberg (GDS): 
sistema de clasificación para establecer el nivel 
de capacidad cognitiva y funcional en pacientes de 
edad avanzada y con demencia. 


TABLA 7.2 


GDS 1 Al Sin deterioro cognitivo/normalidad. 


GDS.2: | Deterioro cognitivo muy leve/olvido benigno. 


¿DS 3 Deterioro cognitivo leve/compatible con EA 
DAA | incipiente, 

Deterioro cognitivo moderado/demencia 
leve. 


GDS 4 


se. | Deterioro cognitivo moderadamente grave/ 
GDS 5 : 
Renee | demencia moderada. 


Deterioro cognitivo grave/demencia modera- 
damente grave. 


Deterioro cognitivo muy grave/demencia 
grave. 
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ine Posteriormente, Petersen et al. (1999) desarro- 
=== Jaron el concepto de DCL proponiendo una serie 
E de criterios basados en la evidencia clínica. Dichos 
criterios establecían una alteración subjetiva y ob- 
jetivable de la memoria, pero sin demencia gene- 
ralizada y con un rendimiento en las actividades 
de la vida diaria (AVD) dentro de la normalidad. 


TABLA 7.3 
Criterios diagnósticos del DCL 


-— Trastorno de memoria subjetivo, preferentemente 
corroborado por un informador. 

— Cognición general normal. 

— Rendimiento normal en las AVD. 


— Deterioro objetivo de la memoria para la edad y el 
nivel educativo. 
— Ausencia de demencia. 


Estos criterios no establecian el grado de 
trastorno de memoria necesario para ser consi- 
derado un DCL, pero se acepta en el ámbito cli- 
nico un punto de corte 1,5, deviaciones típicas 
para diferenciar entre el rendimiento normal y 
anormal de la memoria (Petersen et al., 1999) 
Los criterios tampoco especificaban el tipo de 
trastornos de memoria a valorar, aunque se es- 
tablece clínicamente que es el rendimiento en 
memoria episódica (verbal o visual) el que se 
debe tener en cuenta para clasificar a los pacien- 
tes con DCL (López et al., 2006; Petersen et al 
2014; Petersen, 2016). Ñ 

Los criterios iniciales siguen en uso, pero el 
concepto ha evolucionado hasta incluir otros sub- 
tipos de DCL, ya que los criterios diagnósticos 
iniciales clasificaban solo a los pacientes con DCL 
amnésico, pero se dejaba de clasificar y diagnos- 
ticar a aquellos individuos que presentaban alte- 
raciones cognitivas distintas a las de la memoria 
episódica, Actualmente el concepto de DCL in- 
cluye el subtipo no amnésico, en el que no habría 
alteración de la memoria y sí se afectarían otras 
funciones cognitivas. Por otra parte, si solo se ob- 
serva alteración en una sola función cognitiva 
(sea la memoria u otro dominio cognitivo), habla- 


ríamos de dominio único, mientras que si a nivel E 
clínico se observa alteración en más de una fun- 
ción cognitiva, hablaríamos de DCL multidomi- 
nio (Petersen y cols., 2004; Petersen, 2016). 


TABLA 7.4 
Diferentes subtipos del DCL 


-— DCL de tipo amnésico de dominio único: la explo- 
ración cognitiva establece que solo existe altera- 
ción de la memoria. 

—- DCL amnésico multidominio: la exploración cog- 
nitiva establece que hay alteración de la memoria 
y de otro dominio cognitivo (lenguaje, funciones 
ejecutivas, visuoespaciales). 

— DCL no amnésico de dominio único: la explora- 
ción cognitiva confirma la alteración de un solo 
dominio distinto a la memoria. 

— DCL no amnésico multidominio: la exploración 

cognitiva confirma un déficit de más de un domi- 

nio cognitivo, sin observarse déficits de memoria. 


Aunque no todos los pacientes con diagnóstico 
de DCL evolucionan hacia una demencia, en algu- 
nos casos el diagnóstico de DCL puede representar 
un estadio intermedio entre el deterioro cognitivo 
característico de la edad avanzada y las alteracio- 
nes observables de demencia. Los nuevos criterios 
de los distintos subtipos de DCL determinan que 
debe existir un cambio en las funciones cognitivas 
confirmado por exploración neuropsicológica y. 
por tanto, se deben explorar distintas funciones 
cognitivas (ejecutivas, atención, lenguaje, memoria 
y. funciones visuoespaciales). Por otra parte sigue 
siendo relevante para establecer el diagnóstico de 
DCL determinar el funcionamiento preservado del 
paciente en las AVD, ya que algunos pacientes 
diagnosticados de DCL puedan presentar proble- 
mas para realizar AVD mas complejas, como el 
pago de facturas, ir a la compra, etc. (Petersen 
2014; López et al., 2006). En este sentido, un estu- 
dio ha mostrado que aquellos pacientes diagnosti- 
cados de DCL amnésico que presentaban altera- 
ción en las AVD instrumentales medidas mediante 

un cuestionario administrado a familiares presen- 
taban una mayor conversión a EA respecto a aque- 
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Jlos pacientes con DCL amnésico, pero sin altera- 
ción de las AVD (Rami et al., 2007). 

El DCL no amnésico de dominio único impli- 
ca la alteración de una función cognitiva distinta 
a la memoria, como puede ser el lenguaje, praxis, 
percepción o funciones ejecutivas. Siguiendo los 
criterios de López et al. (2006), es necesario un 
rendimiento por debajo de 1,5 desviaciones típicas 
en un solo test (o una sola función cognitiva) para 
el diagnóstico de este tipo de DCL. Respecto a los 
pacientes que presentan un DCL multidominio, 
estos se dividen en dos grupos: los que presentan 
alteración de la memoria (DCL amnésico multi- 
dominio) y los que no presentan alteración de me- 
moria (DCL no amnésico multidominio). El pri- 
mer grupo (DCL amnésico multidominio) estaría 
formado por pacientes con alteración de la memo- 
ria (1,5 desviaciones típicas por debajo de la me- 
dia) y la alteración de otra función cognitiva. El 
grupo de pacientes DCL no amnésico multidomi- 
nio debe presentar alteración en dos áreas cogni- 
tivas (1,5 desviaciones típicas por debajo de la me- 
dia) que no sean la memoria. 

Teniendo en cuenta los distintos subtipos de 
DCL, los pacientes pueden evolucionar a un tipo 
de demencia u otro. Una gran proporción de pa- 
cientes diagnosticados de DCL amnésico puro 
evolucionan a una EA (Petersen et al., 2014). Por 
otra parte, las alteraciones en funciones ejecutivas 
y conductas inadecuadas pueden evolucionar a 
una demencia frontotemporal, mientras que las 
alteraciones de lenguaje se asocian al diagnóstico 
de afasia progresiva primaria o las alteraciones 
visuoespaciales se han relacionado con la progre- 
sión a una D-CL (Riedel-Heller y cols., 2006; Pe- 
tersen, 2016). 

Se han estudiado diversos marcadores que 
puedan utilizarse en el ámbito clínico para diferen- 
ciar a aquellos pacientes con una mayor probabi- 
lidad de desarrollar una demencia. Una adecuada 
exploración neuropsicológica inicial y exploracio- 
nes longitudinales de seguimiento son útiles para 
detectar a aquellos pacientes que pueden desarro- 
llar una demencia. Como marcadores cognitivos, 
los estudios longitudinales sugieren que el rendi- 
miento en tareas de memoria episódica verbal (re- 
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tención a largo plazo), así como el 
funciones ejecutivas, son las variables cogniti 
que mejor discriminan a los pacientes DEL con 
mayor probabilidad de desarrollar una demencia 
(Ozer et al., 2016; Deus Yela, Deví Bastida y Sainz 
Pelayo, 2018). a 
Por otra parte, la realización de ejercicio físico. 
y la actividad social y cognitiva son actividades 
capaces de ralentiza la aparición del DCL e inclu- 
so prevenirlo (Petersen et al., 2014). La depresión 
también se ha asociado a una mayor probabilidad 
de evolución a demencia, aunque con resultados 
contradictorios. Mientras que algunos estudios 
evidencian que los pacientes con DCL que mues- 
tran síntomas depresivos tienen mayor riesgo de 
evolución a una demencia, otros trabajos no po- 
nen de manifiesto dicha relación, sino que sería la 
variable duración del trastorno depresivo (de dos 
a tres años de evolución) lo que se asociaría con 
la conversión de DCL a demencia (Houde y cols., 
2008). 

Respecto al estudio de biomarcadores, se ha 
observado que los pacientes con DCL portado- 
res del alelo 4 de la apoliproteína E (APOE-e4) 
muestran una progresión hacia la instauración de 
demencia EA respeto a los no portadores. Otras 
variables bioquímicas estudiadas en el líquido ce- 
falorraquídeo (LCR) muestran que los niveles ba- 
jos de la proteína B-amiloide 1-42 (6 A42), altos 
niveles de la P-tau en treonina 181 (P-Tau 181), y 
elevados niveles de T-Tau convergen mas tarde 
a una demencia EA (Petersen, 2016; Deus- Yela, 
Devi-Bastida y Sainz Pelayo, 2018). 

Las medidas volumétricas, como la pérdida de 
volumen en el hipocampo, han sido estudiadas y 
se han verificado como una variable de valor pro- 
nóstico para detectar a aquellos pacientes DCL 
con mayor probabilidad para desarrollar demen- 
cia. Posteriormente, otros estudios volumétricos 

se han centrado en el valor pronóstico de la atro- 
fia en la corteza entorrinal, ya que esta estructura 
parece atrofiarse antes que el hipocampo en los 
pacientes con EA. Los estudios muestran que la 
atrofia en la corteza entorrinal permite diferen- 
ciar de forma más precisa a aquellos pacientes 
DCL que van a desarrollar una EA que la atrofía 
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en el hipocampo (Lendrau, Petroudi, Kyriakou, 
~~ Reyes-Aldaroso y Pattichis, 2018). 

== Usando otras técnicas de neuroimagen fun- 
- cional como el PET (siglas en inglés de Positron 
Emission Tomography), y un trazador selectivo 
para la proteína tau, se ha descrito que aquellos 
pacientes con DCL que presentan una propaga- 
ción de la proteína tau del lóbulo temporal medial 
a estructuras del lóbulo temporal lateral presen- 
tan una progresión más rápida de DCL a demen- 
cia EA (Petersen, 2016). 


4.2. Delirium o síndrome confusional 
agudo 


Este síndrome se describe también en el capi- 
tulo 1 (Alteraciones de la atención y de la concien- 
cia), pero introducimos un pequeño resumen en 
este capítulo por su alta prevalencia en edades 
avanzadas, así como su importancia clínica en el 
diagnóstico diferencial de las demencias. El deli- 
rium o SCA se define como un síndrome cerebral 
orgánico agudo, caracterizado por un estado de 

desorientación con fluctuaciones en su intensidad, 
generalmente con empeoramiento en la noche, 
conducta anormal con hiperactividad (aunque en 
ocasiones ocurre lo contrario) y con trastornos del 
nivel de la conciencia y de la atención. Los tras- 
tornos en el ciclo sueño-vigilia pueden estar pre- 
sentes, aunque en el paciente anciano no tienen 
que estar necesariamente relacionados con un sín- 
drome confusional (Martins y Fernandes, 2012). 

Aunque el síndrome confusional agudo puede 
aparecer a cualquier edad, se ha demostrado que su 
frecuencia aumenta de forma evidente después de 
los 60 años. En todos los casos es consecuencia de 
una enfermedad somática aguda. Entre un 10 y 29 
por 100 de los pacientes de edad avanzada hospita- 
lizados que se someten a cirugía general desarrollan 
un delirium. Son varios los factores de riesgo aso- 
ciados a este sindrome, como la edad avanzada, la 
existencia previa de demencia, déficits sensoriales 
no corregidos o deterioro funcional severo. Tam- 
bién se ha asociado con diversos factores precipi- 
tantes ademas de las intervenciones quirurgicas, 
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utiliza en la práctica clínica para categorizar a pa- 
cientes que presentan sintomatología similar a una 
demencia (cierto grado de alteración cognitiva), 


como son los fármacos, las infecciones, deshidrata- 
ción, desnutrición o dolor. Aunque ha sido co 

derado como una entidad reversible y transitoria, 
el cuadro puede ser duradero y en ocasiones mortal. 
El delirium tiene peor pronóstico en aquellos p 
cientes que presentaban previamente deterioro cog. 
nitivo. La duracién media de los sintomas suele ser 
de una semana con tratamiento, aunque en algunos 
ancianos puede tardar un mes. Por tanto, este sin. 
toma requiere de una rápida identificación de las 
causas subyacentes y la instauración de medidas 
adecuadas para subsanar el cuadro clínico (1 nouye, 
2014; Lipowski, 1990; Martins y Fernandes, 2012) 


cuya causa se encuentra asociada a otro trastorno 
normalmente psiquiátrico y que remite con ae 
miento. El trastorno psiquiatrico coman 7 
asociado a la pseudodemencia es la e 
relación entre depresión y demencia es a es 
debido a que un paciente con depresión pue pak 
sentar deterioro cognitivo y a la inversa, es e 
- yn paciente con diagnóstico de names te 
- presentar sintomatología depresiva e de 

bre todo al inicio de la enfermedad. Actualm a 
cse evita utilizar el término oro 
presiva», que se ha sustituido por el de ‘ o 
cognitivo asociado a depresión». Las ei a 
cognitivas asociadas a la sintomatología epres a 
son la atención, la velocidad del procesamie 2d 
la información, la capacidad de aprendizaje y 


TABLA 7.5 


Criterios diagnósticos del DSM-V 
para el delirium (APA, 2014) 


Alteración de la atención (p. ej., para cambiar o 
focalizar la atención) y de la conciencia. 
B. La alteración se desarrolla en un corto espacio de 


TABLA 7.6 


stico di " i nitivo 
Datos que orientan al diagnóstico diferencial entre deterioro cog 
asociado a depresión y demencia 


Neuropsicología de las demencias 


algunos casos la resolución: de prob ma 
reas cognitivas y motoras más afectada Ss | 
que requieren un esfuerzo sostenido. Durante la ~ 
exploración neuropsicológica el paci nte depres o 
se mostrará desmotivado para realizar las pruebas i. 
y responderá con un «no sé» a muchas de las pre- ae 
guntas formuladas. El deterioro cognitivo; aso- 
ciado a depresión es en la mayoría de los casos 
reversible, ya que los pacientes reaccionan a los 
fármacos antidepresivos y se observa una mejoría 
de los déficits cognitivos. Aun así, son pacientes 
que deben ser seguidos a nivel clínico, ya que algu- 
nas demencias debutan con sintomatología o 
presiva, existiendo, por tanto, un porcentaje de 
pacientes que evolucionan hacia la demencia 
(Rummans, Evans y Krahn, 1995). 


Demencia: 


tiempo (entre horas o pocos días) y presenta una Depresión. ee 
importante fluctuación a lo largo de los días. Curso clínico 
C. Una añadida alteración cognitiva (empeoramien- ERE Principio incierto, progresión lenta. 
to de la memoria, de la orientación, del lenguaje, Principio claro, progresión rápida. dan cuenta de los déficits, se intentan 
5 F la SIARA R Los otros son conscientes de los déficits. is ng se ca 
. La alteración de los criterios A y C no puede ser ocultar. 
explicada por otro trastorno neurocognitivo pre- - 


viamente establecido o en desarrollo y no ocurre Historia de otros problemas psicológicos. 


Sin historia de problemas psicológicos. 


en el contexto de una situación de disminución de 
la vigilia, como puede ser un coma. 


Pocos cambios en las habilidades cognitivas por la noche. 


Habilidades cognitivas con mayor deterioro por la noche. 


E. Debe haber evidencia en la historia clínica, en la 
exploración física y en las pruebas de laboratorio 


Síntomas 


cognitivos 


1 = t . z ; : J 1 
de que las alteraciones psicológicas son conse- Menor deterioro espacio-tempora 


| Mayor deterioro espacio-temporal. 
A 


cuencia directa de otra condición médica, exposi- 
ción a tóxicos o a su retirada reciente o que posea 
un carácter multifactorial. 


Mejoría cognitiva con tratamiento antidepresivo. 


No mejoran en cognición, a pesar de la mejoría en esta- 
do de ánimo. 


; MO sa 
Quejas acerca de la pérdida de memor 


Escasas quejas. 


Experiencias subjetivas de pérdida de memoria. 


Pérdidas de memoria objetivas y muy evidentes. 


4.3. Deterioro cognitivo asociado 
a depresión: pseudodemencia 


Conductas clínicas 


depresiva Quejas detalladas de las dificultades, 


i Pocas o vagas quejas de las dificultades. 


ee termino quese Se renuncia a realizar tareas cognitivas. 


Se hacen esfuerzos para tener éxito. 


los problemas. 


Se hace hincapié en los fallos y los esfuerzos. Se enfatizan 


Se ignoran los fallos. Se minimizan las dificultades. 


| 
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TABLA 7.6 (continuación) 


= Depresión 00 
Op NOTE eee | Demencia 


Más conscientes o sensibles de sus disfunciones. | Menos sensibles 


Anei VEER 
ngustia por los síntomas y los resultados. Poca angustia por los sintomas 


as sint mas ctivos. 
af ctivos. i 
Ma sinto e ay y Pocos sintomas afectivos 10) emociones embota das, 


Menor deterioro en las AVD. Alteración de las AVD 


Déficit en habilidades socie 
abilidades sociales. Con frecuencia no se modifican. 


Despertar temprano 
p No se presenta despertar temprano. Problemas con el 


ritmo diurno, ruptura o pérdida de la consolidación del 
sueño: andar nocturno, dormitar durante el día. 


Buena fluidez verbal. 


Poca fluidez verbal. 


Realización en las tareas cognitivas 


Renuncia a hacerlas, falta de energía y motivación. 


Intenta realizarlas. 


Expresiones como «no sé». 


Los errores pasan desapercibidos. 


Se cometen errores de omisión. Errores en la orientació 
ación. 


La pérdida de memoria es inconsciente. 


La pérdida de memoria para hechos recientes es peor que 
para hechos remotos, 


Mayores dificultades en tareas de memoria que requieren 
esfuerzos O actividades elaboradas de procesamiento cog- 
nitivo, 


Déficits conscientes en las distintas tareas. 


|- 


E Resultados buenos en vocabulario. 7 Respuestas pobres 

E Distintos resultados en distint ‘ l 

P stintas tareas. Resultados consistentemente deteriorados en las diversas 
| tareas. 


SEER y memoria negativas. Más ansiedad ante las 
areas. 


Más dificultad para atender y centrarse en la realización 
de tareas, 


Minimización de los lo ros y autocrítica. Reaccior e d vi a veces conciencia de que e el pa- 
E 
g S di ersas, C n 


sado se hubieran hecho mejor, otras veces satisfacción 
por la realización. 


ne ol E ted por un déficit adquirido en mas de un dominio 
signi icativa la autonomía funcional del paciente: 

mo primarias o secundarias atendiendo a su etiología, o como 

ae cuenta la topografía de la degeneración cerebral, 


corticales o subcort 
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Otros síndromes asociados a la edad avanzada y en algunos casos a la demencia son ON 
confusional agudo o delirium y el deterioro cognitivo asociado a depresión (o pseudodemencia de- 


presiva). 


5. ENFERMEDAD DE ALZHEIMER (EA) 


La EA es el tipo de demencia más frecuente 
y representa hasta el 70 por 100 de los casos de 
demencia, siendo más frecuente en mujeres que 
en hombres (3:1). Es un trastorno degenerativo 
crónico y progresivo con edad de inicio variable, 
aunque normalmente se diagnostica a partir de 
los 65 años (Prince, Bryce, Albanese, Wimo et al., 
2013). De acuerdo con la edad de inicio, se dife- 
rencian dos grandes formas de Alzheimer: las de 
inicio temprano y presenil, que comienzan antes 
de los 65 años, y las de aparición tardía o senil, 
que empiezan después (Bertram, Lill y Tanzi, 
2010). 


5.1. Etiología 

Entre el 1 y el 3 por 100 de los casos de EA se 
presentan en edad presenil. Este tipo temprano de 
aparición de la enfermedad se asocia a una forma 
hereditaria de transmisión autosómica dominan- 
te y se ha relacionado con tres genes (Bertram, 
Lill y Tanzi, 2010): 


— Gen de la proteína precursora del amiloide 
(cromosoma 21). 

— Gen de la presenilina-1 (cromosoma 14): 
este gen se encuentra mutado en el 18-50 
por 100 de los casos de EA temprana, con 
presentación agresiva en individuos de 30 


a 50 años. 
—. Gen que codifica para la presenilina-2 (cro- 


mosoma 1). 
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CONCEPTOS CLAVE. 


— EN DCL se considera una fase intermedia entre el deterioro cognitivo asociado i ad 
— Clínicamente, se distinguen cuatro subtipos de DCL: tipo amnésico dominio único, amneé: 
dominio, no amnésico dominio único, no amnésico multidominio. 200000 


Atendiendo a resultados epidemiológicos, los 
datos señalan que aproximadamente el 40 por 100 
de los individuos diagnosticados presentan histo- 
ria familiar de EA, y el riesgo de padecer EA en 
un individuo con un familiar de primer grado 
afectado es de dos a tres veces superior al de la 
población general. A pesar de que los factores 
genéticos son importantes para entender la enfer- 
medad, son muchos los genes involucrados en su 
aparición senil. Por tanto, se considera que la EA 
es una patología multifactorial compleja, en la 
que intervienen tanto factores genéticos como 
ambientales que por el momento son desconoci- 
dos. Como factores de riesgo, además de la edad, 
se señalan el consumo de tabaco y alcohol, la hi- 
pertensión arterial, obesidad, diabetes mellitus, 
enfermedad cerebrovascular y el estrés. Por el 
contrario, la dieta mediterránea, la realización de 
ejercicio físico y cognitivo, así como una mayor 

reserva cognitiva se asocian con una disminución 
del riesgo de padecer EA (Deus-Yela, Devi-Basti- 
da y Sainz Pelayo, 2018). 


5.2. Neuropatología 


A nivel microscópico, la EA se caracteriza por 
el metabolismo anormal de la proteína amiloide 
causante de las placas amiloides que forman con- 
glomerados extracelulares y la hiperfosforilación 
de las proteínas tau que se ensamblan formando 
los ovillos neurofibrilares en el interior de las neu- 
ronas. El diagnóstico definitivo de la enfermedad 
solamente se puede realizar post mortem median- 
te un estudio histopatológico en el cual se estable- 
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- cen ratios de presencia de placas amiloides y ovi- 
llos neurofibrilares. La diferencia entre un cerebro 
“envejecido y un cerebro con EA es cuantitativa, ya 
que la EA se acompaña de procesos neuroinflama- 
+- torios del tejido y de estrés oxidativo que contri- 
buyen a acelerar el proceso degenerativo. Estos 
cambios microscópicos producen una pérdida 
neuronal o atrofía que se extiende por todo el ce- 
rebro, que es generalmente simétrica y difusa 
(Deus-Yela, Deví-Bastida y Sainz Pelayo, 2018). 
Al inicio de la enfermedad la atrofía afecta prin- 
cipalmente al hipocampo, corteza entorrinal y 
áreas adyacentes de la corteza temporal. La pérdi- 
da de volumen en el hipocampo puede observarse 
utilizando técnicas de neuroimagen estructurales, 
aunque se precisa de un estudio volumétrico espe- 
cífico de esta zona y no una simple interpretación 
clínica de las imágenes. A medida que la enferme- 
dad avanza, se ven afectadas áreas de asociación 
posterior, observándose aumento ventricular, es- 
pecialmente de los ventrículos laterales. También 
se ha constatado que en las formas preseniles de 
la EA o en las fases incipientes del curso de la en- 
fermedad se observa mayor atrofia parietal y en 
menor medida de las zonas temporales mediales 
(Weiner et al., 2017). 

Braak y Braak (1991) realizaron una serie de 
estudios anatomopatológicos en los que descri- 
bieron seis estadios patológicos de la distribución 
de las lesiones en la EA: en los dos primeros esta- 
dios se observan cambios anatómicos en la corte- 
za transentorrinal; la fase límbica hace referencia 
a los estadios tercero y cuarto, cuando los trastor- 
nos de memoria se hacen más evidentes y apare- 
cen otras alteraciones cognitivas; y, por último, se 
describe la fase o estadio neocortical, cuando las 
lesiones ya están más extendidas, quedando gra- 
vemente afectadas todas las capacidades cogniti- 
vas y las habilidades más básicas, 


5.3. Criterios diagnósticos y características 
clínicas 


La EA se caracteriza por tres grupos princi- 
pales de síntomas: cognitivos, alteraciones del 


comportamiento y alteraciones psiquiátricas. La: 


enfermedad empieza de una forma insidiosa y tie- 
ne un curso progresivo. Desde el inicio de los cam- 
bios patológicos en el cerebro hasta la manifesta- 
ción de los síntomas pueden pasar varios años, El 
intervalo entre el diagnóstico y la muerte puede 
llegar a ser de 15 a 20 años. La progresión suele 
ser lenta, aunque recientemente se ha descrito una 
EA de progresión rápida con supervivencia de 2 
a 3 años (Jurado, Mataro y Pueyo, 2013). 

Los criterios más utilizados en el diagnóstico 
de la enfermedad son los del National Institute 


of Neurological and Comunicative Disorders and ` 


Strokel Alzheimer’s Disease and Related Disorders 
Association (NINCDSIADRDA), que diferencia 
entre el Alzheimer posible, probable o definitivo 
(McKhann et al., 2011). 

Cuatro son las principales alteraciones cogni- 
tivas (las cuatro «aes») asociadas a la EA: amne- 
Sia, afasia, apraxia y agnosia. 

De forma mas exhaustiva, el perfil neuropsico- 
lógico de la EA se inicia con la pérdida inicial de 
neuronas en el córtex entorrinal principalmente y 
áreas del hipocampo, y se relaciona con la marca- 
da alteración de la memoria episódica. El pacien- 
te presenta alteración de la memoria anterógrada, 
con dificultad para el aprendizaje y la consolida- 
ción de la información a largo plazo, mientras que 
la memoria remota (recuerdos del pasado) se man- 
tiene preservada, Junto con los problemas de me- 
moria anterógrada, los pacientes presentan en la 
exploración neuropsicológica otros signos de afec- 
tación cortical, como son los problemas de deno- 
minación (afasia anómica o dificultad para encon- 
trar nombres) y déficits para la comprensión de 
órdenes complejas, que se observan en actividades 
comunicativas complejas, que el paciente sobrelle- 
va apartándose de las actividades sociales. Aunque 
los problemas de memoria y lenguaje son los que 
más interfieren en las AVD, en la exploración neu- 
ropsicológica también se evidencian problemas de 
apraxia constructiva (copia de un dibujo sencillo) 
y apraxia ideomotora y dificultades perceptivas o 
visuoespaciales (agnosia), que en algunos casos 
provocan la desorientación espacial del paciente, 
La autoconciencia de los déficits puede provocar 
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Criterios de EA posible: 


Neuropsicología de las demencias / 129 


TABLA 7.7 Fi 7 
Criterios diagnósticos NINCDS/ADRDA para la EA — > ; l i : 


Demencia con variaciones en su inicio, en su presentación o en el curso clínico, no usuales en EA, pero para las 
— a 2 ( | 


cuales no hay una explicación alternativa. 


—- En presencia de un trastorno secundario sistémico o cerebral capaz de producir demencia, pero que no es consi- 


derado causa de la demencia del enfermo, 


— Cuando existe un déficit gradual y progresivo de las funciones cognitivas. 


Criterios de EA probable: 


— Déficit cognitivo dempstrado por examen clínico y avalado por pruebas y escalas validadas. 
-— Déficit en dos o más áreas cognitivas como memoria, juicio o cálculo, 

— Empeoramiento progresivo de la memoria y otras funciones cognitivas. 

— Ausencia de trastornos de la consciencia como el delirium. 


— Inicio entre los 40 y 90 años, 


— Sin evidencia de otras enfermedades cerebrales o sistémicas que puedan evidenciar el cuadro, 


El diagnóstico de EA probable puede ser apoyado por: 


— Presencia de afasia, apraxia O agnosia. 


— Alteración de patrones de conducta e incapacidad para realizar tareas cotidianas. 


— Historia familiar de EA. 


Exámenes complementarios: de líquido cefalorraquídeo normal, enlentecimiento inespecífico o ed 
EN a . x . mo { 
el electroencefalograma y signos de atrofia cerebral progresiva en estudios seriados de TAC (tomogra 


computarizada). 


Criterios de EA definitiva: 


— Criterios de EA probable acompañados de confirmación histopatológica. 


una reacción depresiva (Jurado, Mataró y Pue- 
yo, 2013). 
En el estadio intermedio la atrofia se extiende 

a áreas anteriores y posteriores, sistema límbico, 

Se agudizan los problemas de memoria y lengua- 
je, mostrando el paciente errores parafásicos se- 
mánticos y fonéticos tanto en el lenguaje verbal 
como escrito. Los problemas práxicos se extien- 
den a las AVD y el paciente puede presentar pro- 
blemas para vestirse. Los problemas agnósicos se 
traducen en alteración visuoperceptiva que pro- 
voca desorientación espacial incluso en el hogar 
o el reconocimiento de objetos y caras de perso- 
nas conocidas. También se observan alteraciones 
en funciones ejecutivas como el razonamiento, 
planificación, fluidez y organización, que se con- 
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vierten en dificultades para el manejo del dinero 
o para cocinar. El paciente se muestra indiferente 
a los problemas que presenta, ya que se pierde la 
conciencia de los déficits (anognosia), y se requie- 
re de la ayuda de un cuidador. En este estadio 
también pueden aparecer alteraciones de la con- 
ducta y psiquiátricas, como delirios o alucinacio- 
nes, que suelen asociarse con conducta violenta, 
agitación o conductas de acumulación (Jurado, 
Mataró y Pueyo, 2013). 

La fase final (atrofia generalizada) se caracte- 
riza por una alteración global y grave de las fun- 
ciones cognitivas. 

Existen pacientes que presentan una. EA que 
no se inicia con los clásicos problemas de memo- 
ria anterógrada, sino que presentan otro tipo de 
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“déficits neocorticales focales. Se sugieren cuatro 


== formas neocorticales precoces que se describen a 
continuación (Deus-Yela, Deví-Bastida y Sainz 


Pelayo, 2018): 


1. Forma frontal: estos pacientes presentan al- 
teración de las funciones ejecutivas y altera- 
ciones conductuales asociadas a patología 
frontal. Este tipo de EA puede confundirse 
con una demencia frontotemporal variante 
conductual (DFT-wc), demencias vasculares 
o una parálisis supranuclear progresiva (ver 
capítulo de trastornos del movimiento). 

2. Forma afásica: se caracteriza por pacien- 
tes que presentan una marcada afasia. 
Este tipo de patología también se ha cla- 
sificado como variante diagnóstica den- 
tro de las afasias progresivas primarias 

- (APP) y en este capítulo se describe en el 
apartado 8.4 (afasia logopénica). 


CONCEPTOS CLAVE 


— La patología de la EA se caracteriza por la presencia de placas amiloides y ovillos neurofibrilares. 
— Al inicio se produce una atrofia en zonas temporales mesiales (cortex entorrinal e hipocampo) que ~ 


3. Forma apráxica: se inicia con una altera- 


ción de las praxias (ideomotoras e idea- ` 


torias) por afectación parietal izquierda 
junto con alteración del procesamiento 
visuoespacial. Puede acompañarse de sin- 
cinesias (movimiento involuntario de una 
parte del cuerpo al ejecutar un movimien- 
to voluntario con otra parte del cuerpo), 
sindrome de mano ajena y alteraciones de 
la mirada conjugada, Este tipo de EA 
puede confundirse con una degeneración 


corticobasal (ver capítulo de trastornos 


del movimiento). 

4. Forma visual: las manifestaciones clínicas 
de este tipo de EA se inician de forma 
precoz, observándose un deterioro pro- 
gresivo de la capacidad espacial y agnosia 
visual aperceptiva por lesiones selectivas 
en la corteza visual primaria y áreas vi- 
suales secundarias o de asociación. 


posteriormente se extienden al resto de zonas del neocórtex. 

— El perfil de alteración cognitiva se‘ caracteriza al inicio de la enfermedad por alteración de la memo- 
ría anterógrada, afasia anómica, apraxia y agnosia. 

— Existen formas neocorticales de la EA que se presentan con otros perfiles neuropsicotógicos distin- 


tos al perfil de manifestación clásica. 


6. DEMENCIA VASCULAR 


La demencia vascular se define como el dete- 
rioro cognitivo secundario a lesiones cerebrales 
causadas por enfermedad cerebrovascular (isqué- 
mico, hemorrágico o hipóxico), con intensidad 
suficiente para interferir las AVD. En los últimos 
años se ha introducido el concepto de «deterioro 
cognitivo vascular» (Merino y Hachinski, 2009), 
que incluye alteración cognitiva de cualquier gra- 
vedad con o sin demencia asociado a daño vascu- 
lar. Los factores de riesgo de la demencia vascular 
son los mismos que se han descrito para el ictus 
y las enfermedades cardiovasculares. El factor 


de riesgo más destacado es la hipertensión arte- 
rial, diabetes, hiperlipidemia, fibrilación auricular, 
otras cardiopatías, tabaquismo, obesidad, facto- 
res genéticos y falta de actividad física (véase ca- 
pítulo 9: Neuropsicología de los accidentes cere- 
brovasculares). 

Las características generales de la demencia 
vascular son las siguientes: 


— Inicio agudo o subagudo de los síntomas. 

— Evolución de los síntomas fluctuante y es- 
calonada. 

— Presencia de factores de riesgo cerebro- 
vascular anteriormente nombrados. 
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— Evidencia de enfermedad cerebrovascular 
relevante: historia previa de accidentes ce- 
rebrovasculares evidenciada mediante téc- 
picas de laboratorio o neuroimagen. 

— Signos y síntomas focales: desviación de la 
comisura bucal, hemianopsia, disartria, hemi- 
paresia, hipereflexia, déficits sensoriales, etc. 

— Trastorno de la marcha, parálisis pseudo- 
bulbar. 

— Incontinencia urinaria. 

— Signos extrapiramidales. 

— Depresión. 

— Conservación de la capacidad de intros- 
pección. 

— Déficits cognitivos «parcheados»: distri- 
bución desigual de los déficits cognitivos, 
con alteración de alguna función y conser- 
vación de otras. 

-— Puntuación elevada en la escala de isque- 
mia de Hachinski (Hachinski et al., 2012). 


TABLA 7.8 
Escala de Hachinski 


Puntos 


Comienzo brusco. 


Deterioro escalonado. 


Curso fluctuante. 


Desorientación nocturna. 


Preservación relativa de la personalidad. 


Depresión. 


Somatización, 


Labilidad emocional. 


Historia de hipertensión arterial. 


Historia de ictus previos. 


Evidencia de arterioesclerosis asociada. 


Síntomas neurológicos focales. 


Signos neurológicos focales. 


vlinil=eain]=ie ¡== ]_ 


Valoración: 

< 4 puntos: probable demencia cortical. 
4-7 puntos: dudoso o demencia mixta. 

>7 puntos: probable demencia multiinfarto, 
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Neuropsicología 


6.1. Tipos de demencia vascula 
y diagnóstico ee 


Existen varios tipos de demencia vascular; 
una de las clasificaciones más utilizadas en el ám- 


bito clinico son las propuestas por el National Ins- 
titute of Neurological Disorders and Stroke and 


the Association Internationale pour la Recherche 
et l Enseignement en Neurosciences (NINDS-AF 
REN), que distingue entre los siguientes tipos de 
patologia vascular (Roman et al., 1993): 


1. Demencia multiinfarto: la localización de 
la lesión puede ser cortical, subcortical y 
mixta y corresponden a territorios irriga- 
dos por arterias grandes. 

2. Infarto en área estratégica: infarto único 
situado en zona funcionalmente relevante 
capaz de producir deterioro cognitivo. Las 
áreas o arterias que se relacionan con in- 
fartos estratégicos son: giro angular, arteria 
cerebral posterior, arteria cerebral anterior, 
arteria cerebral media derecha, oclusión 
carotidea bilateral, lóbulo parietal, infar- 
to talámico bilateral, lesiones frontobasa- 
les (véase el capítulo 9, Neuropsicología de 
los accidentes cerebrovasculares). 

3. Demencia por enfermedades de pequeño 
vaso: de localización cortical o subcorti- 
cal, incluyen lesiones difusas e infartos 
lacunares de la sustancia blanca. Es nece- 
sario realizar una mención especial a la 
enfermedad de Biswanger y CADASIL, 
que provocan demencia. 

4. Demencia por hemorragia: las hemorragias 
intracraneales son causa de demencias 
como consecuencia de las lesiones residuales 
que se producen y dependen de la zona afec- 
tada. Las causas más frecuentes de hemo- 
rragias son la hipertensión arterial, los aneu- 
rismas y las malformaciones arteriovenosas. 

5. Demencia por hipoperfusión: una dismi- 
nución persistente de oxígeno al cerebro 
provoca alteraciones anormales funcio- 
nales metabólicas o muerte neuronal. 

6. Demencia por otros mecanismos. 
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A a 9 e Re rolla 7 mayor profundidad en el capítulo 
n j NAD para el diagnóstico europsicología de los acci rovaser 
de la demencia vascular (Román et al. 1993 ) lares). i ria aia 


En el siguiente apartado se describen las ca, 


Criterios: 


— Demencia en forma de deterioro de memoria y de das a la demencia vascular, 
otras dos o más áreas cognitivas (orientación, atención. 
lenguaje, función visuoespacial, funciones ejecutivas, 
control motor y praxis), con interferencia en las AVD. 

— Enfermedad vascular en forma de signos focales y 
evidencia de enfermedad vascular cerebral relevan- 
te, obtenida mediante neuroimagen. 

— Relación entre demencia y enfermedad vascular 
cerebral: 


vascular 


* Inicio de la demencia dentro de los tres meses ea es ed o 


posteriores a un accidente cerebrovascular. 
° Inicio brusco de la demencia y evolución fluc- 
tuante o escalonada. 


lentecimiento de la velocidad del procesamiento 
de la información y las alteraciones motoras 
sensoriales, alteraciones atencionales, de las fune 
ciones ejecutivas y de la memoria. El resto de dé- 
ficits cognitivos son variables y dependen (como 
hemos dicho anteriormente) de la localización de 
las lesiones, pudiendo presentar apraxia, altera- 
ciones del lenguaje y alteraciones perceptivas En 
cuanto a las alteraciones de memoria, parece que 
los pacientes con demencia vascular pura (no mix- 
ta) presentan déficits de memoria episddica (ante- 
rógrada) secundarios a problemas de recuperación 
de la Información, y no por problemas de apren- 
dizaje/almacenamiento de la información, como 
Seria el caso de los pacientes con EA o demencia 
mixta (Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). 

Estos pacientes también pueden presentar 
apatía y labilidad emocional. Como alteración 
Psiquiátrica se destaca la sintomatología depresi- 
va, que es una consecuencia de los desequilibrios 
en los neurotransmisores y desaferentización de 
los sistemas noradrenérgico y serotoninérgico que 


F oe después de las lesiones (Robinson, 


Demencia vascular posible: 


—- eae con signos neurológicos focales sin téc- 

P e neurormagen que demuestren la existencia 
e enfermedad vascular cerebral. 

— Ausencia de relación temporal entre la demencia y 

el accidente vascular., 

—- Inicio insidioso, con evidencia de enfermedad vaş- 

cular cerebral. 


Demencia vascular probable: 


— Presencia precoz de trastornos de la marcha. 

— Historia de inestabilidad y caídas frecuentes 

-— Urgencia miccional. 

— Parálisis pseudobulbar. 

— Alteraciones de la personalidad y del estado de 
ánimo. 


Demencia vascular definida: 


— Criterios de demencia vascular probable. 

— Enfermedad vascular cerebral confirmada por biop- 
512 O necropsia. 

— Ausencia de lesiones histológicas sugestivas de en- 

fermedad de Alzheimer. 


— Ausencia de otras enfermedades como causa de 
demencia. 


Todo lo referente a la patología vascular y dis- nave PI 


tintos tipos de lesiones vasculares, así como enfer- 


La de ia mi > i 
medades vasculares que cursan con demencia, se Mise o 
El 


mencia donde el paciente presenta características 


O Ediciones Pirámide 


racterísticas neuropsicológicas generales asocia. 


6.2. Características clínicas de la demencia. 
En la demencia vascular se pueden observar 
sintomas corticales y subcorticales, dependiendo 


ae cognitiva puede ser muy heterogéneo. Los 
éficits cognitivos más característicos son el en- 


anto de la demencia vascular como de EA. El 


criterio diagnóstico NINDS-ATREN utiliza el tér- 
“mino más específico de «EA con enfermedad 
cerebrovascular para categorizar este tipo de 


emencia (Wiederkehr, Simard, Fortin y Van Re- 


ekum, 2008). El concepto de «demencia mixta» es 
‘importante clinicamente porque la combinación 
de las dos enfermedades en un mismo individuo 
puede tener un impacto mayor que cada una de 
las enfermedades por separado. En la presenta- 
ción mixta existe evidencia de patología vascular 
= y se asocian los siguientes hallazgos de la EA: 1) 
historia de alteración de la memoria lentamente 
= progresiva, 2) amnesia anterógrada episódica 
- (aprendizaje/almacenamiento de la información); 
: 3) atrofia del lóbulo temporal medial en neuroi- 


magen (Battistin y Cagnin, 2010). 


7 DEMENCIA POR CUERPOS DE LEWY 
(D-CL) 


La D-CL es una enfermedad clinicopatológi- 
ca que cursa con demencia y que posee tres crite- 
rios diagnósticos principales: signos extrapirami- 
dales (parkinsonismo), fluctuaciones cognitivas y 
alucinaciones visuales. 

En la D-CL el hallazgo característico son los 
cuerpos de Lewy corticales, que se localizan fun- 
damentalmente en las neuronas pequeñas de las 
capas profundas V y VI, con mayor afectación de 
las áreas límbicas y neocorticales. Los cuerpos 
de Lewy están compuestos por o-sinucleina, otras 
proteínas y neurofilamentos (Lippa y Possin, 
2016). También es frecuente encontrar alteracio- 
nes degenerativas tipo EA como placas neuríticas 
y ovillos neurofibrilares, aunque en una propor- 

ción menor a la que se observa en los pacientes 
con EA. Los pacientes D-CL con mayor número 
de ovillos neurofibrilares presentan un perfil dife- 
rente, con menos fluctuaciones cognitivas y me- 
nos síntomas neuropsiquiátricos, 

Esta demencia es difícil de diferenciar de la en- 
fermedad de Parkinson (EP, véase capítulo 12: 
«Neuropsicología de los trastornos del movimien- 
to»). En este sentido el Consortium on Dementia 
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with Lewy Bodies (DLB Consortium; McKeith et 
al., 2018) incluye como variable diagnóstica para 
la D-CL la baja captación del transportador de la 
dopamina en los ganglios basales apreciada me- 
diante PET o SPECT (del inglés Single Photon 
Emission Computed Tomography). Otros signos 
característicos de la enfermedad y que también se 
han establecido como variables diagnósticas de 
neuroimagen en los criterios diagnósticos publica- 
dos recientemente son un patrón de hipoperfusión 
predominante en el lóbulo occipital, además de 
una relativa preservación del córtex cingulado me- 
dial y posterior visualizada utilizando el marcador 
Fluorodeoxyglucose (F-FDG) en PET (signo de la 
isla en el cingulado), 


71. Diagnóstico y características clínicas 
de la D-CL 


Como se ha introducido anteriormente, clini- 
camente la enfermedad se caracteriza por deterio- 
ro cognitivo con rasgos de demencia frontal, sín- 
tomas motores de paskinsonismo y alucinaciones 
visuales. Las características esenciales a nivel cog- 
nitivo son demencia con declive cognitivo de ca- 
rácter progresivo con interferencia en las AVD. 

Otros aspectos clínicos que apoyan el diagnós- 
tico de la enfermedad: 


— Fluctuaciones de la capacidad cognitiva, 
con variaciones importantes de la atención 
y la alerta. 

— Alucinaciones visuales complejas y recu- 
rrentes bien formadas y detalladas. Tam- 
bién pueden aparecer alucinaciones audi- 
tivas, olfativas o incluso táctiles. 

— Signos parkinsonianos. 


También se describe alteración del sueño REM 
(del inglés Rapid Eye Movement), que aparece in- 
cluso antes de la aparición de la demencia. Se evi- 
dencia una grave sensibilidad a los neurolépticos 
en la mitad de los pacientes, lo que dificulta el 
tratamiento de los síntomas clínicos de la enfer- 
medad. En este sentido, los neurolépticos conven- 
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TABLA 7.10 
Criterios diagnósticos para la DC-L (DLB Consortium) 


- cionales están contraindicados, ya que pueden in- 
ducir graves reacciones de hipersensibilidad y 
empeoramiento de las funciones motoras y cogni- 
tivas. Por otra parte, los fármacos dopaminérgicos 
mejoran algo los síntomas parkinsonianos, pero 
empeoran la agitación y las alucinaciones, por lo 
que deben tomarse a dosis bajas. La gran sensibi- 
lidad a los neurolépticos que presentan estos pa- 
cientes ayuda al diagnóstico diferencial de la en- 
fermedad (Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). 

El grupo de trabajo DLB Consortium ha ela- 
borado unos criterios diagnósticos que reflejan 
las principales manifestaciones clínicas de esta 
enfermedad y que se especifican en la tabla 7.10 
(McKeith et al., 2018). 


Características esenciales (indispensable para el diagnóstico): 


Demencia definida como declive cognitivo progresivo, de magnitud suficiente como para interferir con las funciones la- 
borales o sociales. La alteración de la memoria no tiene por qué ocurrir en las fases iniciales, pero es habitual en la evo- 
lución. Los déficits en los test de atención, funciones ejecutivas y tareas visuoespaciales suelen ser llamativos y precoces, 


Características clínicas centrales: 


— Fluctuaciones cognitivas, con variación pronunciada en atención y nivel de alerta. 
— Alucinaciones visuales recurrentes, que son típicamente complejas y detalladas. 


= Trastorno de la conducta asociado a sueño REM, que puede preceder al deterioro cognitivo. 
-— Parkinsonismo espontáneo. 


Características clínicas de apoyo: 


Ps j los neurolépticos grave; inestabilidad postural; caídas de repetición, síncope o períodos transitorios 

e a ad, disfunción autonómica grave (por ejemplo: estreñimiento, hipotensión ortostática, incontinencia 
urinaria); hipersomnia; hiposmia, alucinaciones en otras modalidades sensoriales, delirios sistematizados apatia 
ansiedad y depresion. l 


Biomarcadores indicativos: 72. Perfil de alteración cognitiva 


~~ Disminución de la captación del transportador de la dopamina en el estriado, demostrada mediante SPECT o 
PET cerebral. 


— Baja captación del metayodobencilguanidina (MIBG) en la gammagrafía de invervación miocárdica. 
— Sueño REM sin atonía confirmado en palisomnografía. 


La exploración neuropsicológica en pacientes 
que presentan déficit cognitivo y signos motores 
parkinsonianos, como el caso de la D-CL, puede 
ser difícil, ya que se requiere del diagnóstico dife- 
rencial con la demencia por EP y ambas pueden 
confundirse. Pero a diferencia de la EP, en el per- 
fil de deterioro cognitivo de la D-CL se aprecian 
fiuctuaciones cognitivas importantes (somnolen- 
cia diurna, confusión-lucidez y disminución del 
arousal), y, además, tal y como se ha especificado 
anteriormente, los pacientes con D-CL presentan 
sintomas psiquiátricos y alteraciones del sueño 
REM de forma consistente (Jurado, Mataró y 
Pueyo, 2013). 

Respecto a las alucinaciones, las más comunes 
son las visuales, que suelen ser complejas y recu- 
rrentes, tienden a aparecer por la noche, al atar- 
decer o en relación al despertar, y el contenido 
más común son personas o pequeños animales 
(Villarejo, 2018). 

El perfil de alteración cognitiva en los pa- 
cientes diagnosticados de D-CP se caracteriza 
por: déficits de atención, alteración de la veloci- 
dad del procesamiento de la información, alte- 


Marcadores de apoyo: 


= Preservación relativa del lóbulo temporal medial en TAC/RM craneal. 
= Disminución generalizada de la perfusión/metabolismo en SPECT/PET cerebral, con actividad occipital dismi- 
nuida +/- la presencia del signo de la isla en el cingulado en el PET-FGD, 


— EEG con actividad prominente de ondas lentas en regiones posteriores, con fluctuaciones periódicas en el rango 
pre-alpha/theta. 


Diagnóstico de D-CL probable si: 


— Están presentes dos o más de las características clínicas centrales, con o sin presencia de biomarcadores indicativos. 
— Solo una característica clínica central está presente, pero con uno o más biomarcadores indicativos. 


El diagnóstico de D-CL probable no debe realizarse basándose solo en biomarcadores. 


Diagnóstico de D-CL posible si: 


—— Solo una característica clínica central está presente, pero sin apoyo de biomarcadores indicativos, 
— Presencia de uno o más biomarcadores indicativos, pero sin características clínicas centrales, 


El diagnóstico de DC-L es menos probable si: 


— Existen otros trastornos sistémicos o cerebrales, incluyendo la enfermedad cerebrovascular. que puedan explicar 
el cuadro clínico de forma total o en parte, aunque esto no excluye el diagnóstico de D-CL por poder existir pa- 
tologías mixtas o múltiples que contribuyan a la clínica. 5 

— El párkinson es la única característica central, y aparece en el estadio de demencia avanzada. 

El diagnóstico de D-CL debe realizarse si la demencia aparece antes o de forma simultánea al parkinsonismo, Cuan- 

do la demencia aparece en pacientes con EP establecida, hablaremos de EP con demencia. En estudios de investiga- 

ción que requieran distinguir la D-CL de la demencia por EP se sigue recomendando la separación temporal mayor 
de un año ente el inicio del parkinsonismo y la demencia en los casos de demencia por EP. 
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ración de funciones ejecutivas y capacidades. 


visuoespaciales y visuoperceptivas. Se observa al- > 


teración de la memoria (capacidad de aprendiza- 
je y memoria a largo plazo, MLP), que puede ser 
evidente en etapas iniciales de la enfermedad, 
aunque normalmente estos déficits aparecen en 
etapas más avanzadas. 

En cuanto a las alteraciones atencionales, es- 
tas destacan especialmente en el perfil neuropsi- 
cológico por ser la base del criterio diagnóstico de 
fluctuación cognitiva. Este déficit se ha observado 
tanto en tareas verbales como visuales, descri- 
biéndose alteraciones de atención selectiva, soste- 
nida y dividida. Algunas tareas que miden la aten- 
ción pueden verse influidas por la velocidad del 
procesamiento, que en estos pacientes puede estar 
alterada en grado variable. Las alteraciones eje- 
cutivas se han descrito en tareas diversas, como 
dificultad de planificación e inhibición, rigidez 
cognitiva, resolución de problemas o fluidez ver- 
bal. Respecto a las funciones visuoperceptivas, se 
observa un peor rendimiento en tareas de discri- 
minación visual, la percepción de objetos y el ras- 
treo visual. El déficit visoconstructivo es impor- 
tante para el diagnóstico diferencial de la D-CL. 
Tanto las alteraciones visoconstructivas como 
las visuoperceptivas, junto con el rendimiento de 
memoria y atención, parece que permiten diag- 
nosticar correctamente con un alto nivel de sen- 
sibilidad y especificidad. Las alteraciones en el 
aprendizaje y consolidación de la información no 
suelen aparecer al inicio de la enfermedad, a dife- 
rencia de lo que ocurre en la demencia por EA. 
El rendimiento en las tareas de aprendizaje y 
MLP van en consonancia con los datos de neu- 
roimagen, en los cuales no se observa atrofia del 
hipocampo en pacientes con D-CL. Por el contra- 
rio, estos pacientes pueden presentar una altera- 
ción mucho más marcada de la capacidad de 
aprendizaje y MLP visual, que se relacionaría con 
las alteraciones visuoperceptivas características. 
de estos pacientes (Jurado, Mataró y Pueyo, - 
2013). : : 
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8. DEMENCIA FRONTOTEMPORAL (DFT) 


La demencia frontotemporal (DFT), o tam- 
bién denominada degeneración lobar frontotem- 
poral, era anteriormente conocida como la enfer- 
medad de Pick. Desde hace años el término de 
«DFT» hace referencia a distintas patologías que 
cursan con alteración cognitiva tanto del lóbulo 
frontal como del temporal y en las que predomi- 
nan alteraciones de la conducta y del lenguaje 
(Neary et al., 1998). Se incluyen dentro de la DFT 
la demencia frontotemporal variante conductual 
(DFT-ve), y tres variantes con alteraciones del 
lenguaje que se engloban dentro del término afa- 
sia progresiva primaria APP: la afasia progresiva 
primaria no fluente (APnf), la demencia semánti- 
ca (DS) y la afasia logopénica. 

Como veremos, cada sindrome se asocia al 
inicio de la enfermedad con lesiones en zonas ce- 
rebrales distintas, por lo que empiezan con un 
perfil de deterioro cognitivo distinto, aunque fi- 
nalmente la mayoría de pacientes desarrollan una 
degeneración frontotemporal y de los sistemas 
piramidales y extrapiramidales. Es frecuente, por 
tanto, que los cuadros de APP o DS evolucionen 
comprometiendo la conducta, y viceversa, que los 
cuadros de DFT-ve terminen presentando tras- 
tornos del lenguaje. 

Los avances en el conocimiento de las DFT 
han mostrado un solapamiento patológico y ge- 
nético con otros síndromes que presentan parkin- 
sonismo atípico, como la PSP y la DCB (que se 


describen en el capítulo 12, Neuropsicología de 
los trastornos motores), y también con la esclero- 
sis lateral amiotrófica. Estos fenotipos reflejan la 
heterogeneidad clínica y patológica de la DFT 
(Burrell et al., 2016). 


8.1. Demencia DFT-vc 


El síndrome de DFT empieza por una dege- 
neración localizada de los lóbulos frontales y en 
su inicio se caracteriza por una alteración del 
comportamiento y de las funciones ejecutivas. Al 
inicio de la enfermedad muchos pacientes pueden 
ser erróneamente diagnosticados de patología psi- 
quiátrica. 

Genéticamente la DFT-yc presenta una aso- 
ciación familiar en el 40 por 100 de los casos, lle- 
gando al 60 por 100 en el caso de la esclerosis 
lateral amiotrófica, siendo las mutaciones del gen 
CIORF72 la causa genética familiar esporádica 
más común para la DFT-vc y la esclerosis lateral 
amiotrófica (DeJesus-Hernandez et al., 2011; Re- 
ton et al., 2011). Alrededor del 10 por 100 de los 
pacientes con DFT-vc desarrollan clínica de escle- 
rosis lateral amiotrófica (Piget et al., 2011). 

A nivel radiológico, parece ser que la DFT-ve 
no es un síndrome homogéneo y se han podido 
diferenciar hasta cuatro subtipos (o clusters). Dos 
de los subtipos se caracterizan por tener una atro- 
fia de predominio frontal, mientras que en los 
otros dos la atrofía se presenta con un predominio 
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temporal. Un primer subtipo, denominado «do- 
minante-frontal», se caracteriza por presentar una 


atrofia frontal e insular anterior, El siguiente sub- 
tipo sería el denominado «frontotemporal», en el 
cual se observa una mayor atrofia temporal que 
frontal respecto al «dominante-frontal». El tercer 
subtipo sería el denominado «dominante-tempo- 
ral», en el cual la atrofia se sitúa en el lóbulo tem- 
poral medial e inferior, con marcado predominio 
derecho. Finalmente, se describe el subtipo «tem- 
porofrontoparietal», que muestra una atrofia más 
marcada a nivel temporoparietal, con una atrofia 
mucho más marcada á nivel del lóbulo parietal 
que el subtipo «dominante-temporal». 

A nivel cognitivo, los distintos subtipos tam- 
bién presentan algunas diferencias. El subtipo 
«frontal-dominante» y el subtipo «frontotempo- 
ral» presentan una más pobre ejecución en tareas 
ejecutivas que los otros dos subtipos con predomi- 
nio de atrofia temporal. En cuanto a los subtipos 
«dominante-temporal» y «temporofrontoparie- 
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tal», presentan mayor alteración de 
ción y de memoria (capacidad de aprendi 
memoria a largo plazo). Por otra parte, ni 
servaron diferencias entre los distintos subtipe 
test sobre capacidades visuoespaciales. 55i: oo 
Finalmente, en cuanto a los cambios de con- 


ducta y personalidad, no se observaron diferencias 


significativas entre los distintos subtipos, viéndo- 
se en todos los pacientes trastornos de la perso- 
nalidad y la conducta, siendo la apatía la más 
prevalente (Whitwell et al., 2009), 

En ausencia de biomarcadores definitivos, el 
diagnóstico de la DFTvc es puramente clínico y 
en ocasiones difícil de establecer; por ello, el Jn- 
ternational Behavioral Variant Fronto Temporal 
Demencia Criteria Consortium (Rascovsky et al., 
2011) ha desarrollado recientemente unas guias 
revisadas para el diagnóstico de este sindrome 
que son bastante útiles y poseen mayor sensibi- 
lidad que otros criterios previamente estable- 
cidos, 


TABLA 7.11 


Criterios diagnósticos de la DFT ve establecidos por el International Behavioral Variant Fronto 
Temporal Demencia Criteria Consortium 


Posible DFTyc: 


comestibles. 
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El siguiente síntoma debe estar presente para cumplir criterio de DFT ve: 


Muestra un deterioro progresivo de conducta y/o cognición por observación o historia (según informador). 


Tres de los siguientes síntomas deben estar presentes para cumplir el criterio. Se requiere que los síntomas se pre- 
senten de forma persistente o recurrente, más que de forma aislada o raramente: 


— Desinhibición conductual temprana (uno de los síntomas debe estar presente): conducta socialmente inapropiada; 
pérdida de las maneras o el decoro; acciones impulsivas, en arrebatos o descuidadas. 

— Apatia temprana o inercia (uno de los síntomas debe estar presente): apatía o inercia. 

— Pérdida temprana de simpatía o empatía (uno de los síntomas debe estar presente): respuesta disminuida a las 
necesidades y sentimientos de otras personas; menor interés social, de interrelación o calor humano. 

— Conducta temprana perseverativa, estereotipada o compulsiva/ritualista (uno de los síntomas debe estar pre- 
sente): movimientos simples repetitivos; conductas complejas, compulsivas o rituales; estereotipias de expresión. 

— Hiperoralidad y cambios en la dieta (uno de los síntomas debe estar presente): preferencia de comida alterada; 
atracones de comida y aumento del consumo de alcohol y tabaco; exploración oral del consumo de objetos no 


— Perfil neuropsicológico: déficits ejecutivos con relativa preservación de la memoria y de las funciones visuoespa- 
ciales (todos los síntomas deben estar presentes): déficits en funciones ejecutivas; relativa preservación de la 
memoria episódica; relativa preservación de las funciones visuoespaciales. 
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TABLA 7.11 (continuación) 


Probable DFTve: 
Todos los siguientes síntomas deberían estar presentes: 


—- Cumple el criterio para posible DFTve. 


anterior en resonancia magnética (RM) o TAC. 


— Exhibe un declive funcional significativo (según el cuidador o como evidencia a partir de la Clinical Dementia 
Rating Scale o Functional Activities Questionnaire Scores). 
— Neuroimagen consistente con la DFTve (uno de los siguientes ha de estar presente): atrofiafrontal y/o temporal 


— Hipoperfusión frontal y/o temporal anterior o hipometabolismo en PET o SPECT. 


— Cumple el criterio para DFTvc posible o probable. 


— Presencia de mutación patogénica conocida. 


DFTvc con patología de degeneración lobar frontotemporal: 


El primer criterio y cualquiera de los dos criterios restantes deben estar presentes para diagnosticar DFTve: 


-— Evidencia histológica de la degeneración lobar frontotemporal. 


Criterios de exclusión para la DFTve: 


8.2. APP semántica o demencia 
semántica (DS) 


Esta variante semántica se caracteriza por la 
pérdida del conocimiento semántico, es decir, del 
significado de las palabras. Por este motivo pre- 
sentan una anomia grave pero con fluidez verbal 
conservada (lenguaje fluente e incluso hiperfluen- 
te). También presentan alteración de la compren- 
sión de palabras aisladas, con desintegración gra- 
dual de conocimiento acerca de palabras, personas 
y objetos, pero con preservación de los aspectos 
fonológicos y sintácticos del lenguaje. La fluidez 
verbal se mantiene intacta y también la capacidad 
de repetir palabras o frases. La memoria reciente 
o capacidad de aprendizaje también suele estar 
preservada o levemente alterada, sobre todo al 
inicio de la enfermedad. Es frecuente que al inicio 
estos pacientes también muestren cambios de 
conducta y del estado de ánimo (Leyton, 2011; 
Jurado, Mataró y Pueyo, 2013), 


Los dos primeros criterios deben ser negativos para cualquier diagnóstico de la DFTve. El último criterio puede ser 
positivo para posible DFTvc, pero debe ser negativo para probable DFTve: 
— El patrón de déficits se explica mejor por otra enfermedad del sistema nervioso central no degenerativo o médico. 


-— Las alteraciones conductuales se explican mejor por un diagnóstico psiquiátrico. 
— Los biomarcadores son fuertemente indicativos de EA u otros procesos neurodegenerativos. 


Este síndrome, en lo que se refiere a la neuroi- 
magen, muestra una atrofia bastante consistente 
en el lóbulo temporal anterior (zonas ventrales y 
laterales) bilateral, aunque en la mayoría de los 
pacientes se observa un claro predominio izquier- 
do (Gorno-Tempini et al., 2011). 


8.3. Afasia progresiva primaria no fluente 
(APPnf)/agramatica 


En los pacientes que presentan este sindrome 
se observa una pérdida progresiva de la capaci- 
dad expresiva del lenguaje y una leve alteracion 
de las funciones ejecutivas. La alteración del len- 
guaje se presenta como un deterioro motor del 
habla (apraxia del habla), con agramatismos. 
Los pacientes muestran un habla lenta y con es- 
fuerzos con disprosodia y enlentecimiento. Los 
primeros síntomas de la enfermedad suelen ser 
los errores en la producción (omisiones, sustitu- 
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ciones, inserciones o interposiciones de los so- 
nidos del habla), y después se establece clara- 
mente la apraxia del habla con agramatismos 
expresivos y receptivos. No se observa alteración 
de la comprensión, de la memoria, ni de las 
funciones visuoespaciales y visuoperceptivas. El 
cuadro evoluciona hacia un déficit frontal gene- 
ralizado, con alteración global de las funciones 
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cognitivas (Leyton, 2011; Jurado, Mataró y Pu 
yo, 2013). oe 


La APPnf se asocia en neuroimagen a una 
atrofia frontal inferior e insular izquierda alrede-:: 


dor del área de Broca. En los casos en que predo- 


mina la apraxia del habla, las alteraciones se loca-. .. 


lizan en el área premotora y motora suplementaria 
(Gordo-Tempini et al., 2011). 


TABLA 7.12 


Criterios de inclusión y exclusión para el diagnóstico de APPnf 


Criterios de inclusión (deben ser positivos): 


— La característica clinica más prominente es la dificultad con el lenguaje. 
--- Este déficit es la causa principal de alteración de las AVD. 
— La afasia debería ser el déficit más prominente en el inicio de los síntomas y durante las fases iniciales de la en- 


fermedad. 


Criterios de exclusión (deben ser negativos): 


— El patrón de déficits se explica mejor por otras enfermedades no degenerativas del sistema nervioso central o 
médicas. 

—- La alteración cognitiva se explica mejor por un diagnóstico psiquiátrico, 

— Presencia de trastornos iniciales prominentes de memoria episódica, memoria visual y funciones visuoperceptivas. 

— Presencia de alteración conductual inicial prominente. 


8.4. Afasia logopénica 


Se trata de una patologia clinica afiadida re- 
cientemente al espectro de los sindromes de la 
DFT. Sin embargo, y como se ha visto anterior- 
mente en este capitulo, esta variante podria con- 
siderarse una presentación atípica de la EA, ya 
que la neuropatologia mas frecuente de la afasia 
logopénica son las placas amiloides y los ovillos 
neurofibrilares. 

Se caracteriza por un lenguaje expresivo dis- 
minuido por las frecuentes pausas, debido a la di- 
ficultad para encontrar palabras (afasia anómica). 
Otra característica es la dificultad en la repetición, 
tanto de series de palabras como de frases. Llama 
la atención el uso de parafasias fonéticas, tanto en 
el lenguaje espontáneo como en la denominación 
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por confrontación visual. No se observa agrama- 
tismo ni dificultad motora (apraxia del habla), ni 
tampoco disprosodia, lo que ayuda al diagnóstico 
diferencial con la APnf. Se observa preservación 
de la comprensión de palabras aisladas y conoci- 
miento de los objetos, pero con dificultad en la 
comprensión de frases de mayor longitud o gra- 
maticalmente complejas. Como se asocia a la EA, 
estos pacientes presentan una peor memoria epi- 
sódica que otras APP. Sin embargo, los pacientes 
con EA presentan al inicio de la enfermedad difi- 
cultades en la comprensión de palabras, que no se 
aprecia en la afasia logopénica (Jurado, Mataró y 
Pueyo, 2013; Gordo-Tempini et al., 2011). 

En cuanto a la neuroimagen, se caracteriza 
por una atrofia perisilviana posterior parietal iz- 
quierda (Gorno-Tempini et al., 2011). 


A e e A ae i 
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TABLA 7,13 


Criterios APPnf/agramática 


Criterios diagnósticos para las variantes APPnf, DS y variante logopénica (Gorno- Tempini et al., 2011) 


L Diagnóstico clínico: 
— Al menos una de las características clínicas debe estar presente: 


E ; em en la producción del lenguaje. 
x rax. © © q. i y ` i 

praxia del habla: discurso interrumpido, con esfuerzo, errores y distorsiones del sonido 
— Al menos dos de las tres siguientes deben estar presentes: | 


1. Compromiso 1Ó 
; en la comprensión de sentencias sintácti 
romis encias sintacticamente co j 
2, Comprensión de palabras aisladas conservada, iio 
3. Conocimiento de objetos conservada. 


II. Diagnóstico por imagen: 


— Dos de los siguientes criterios tienen que estar presentes: 


y Diagnóstico clínico de APPnf/agramática. 
. Las imágenes muestran uno o más de los siguientes resultados: 


l R TANE de atrofia frontoinsular posterior izquierda en RM 
ipoperfusión o hipometabolismo frontoinsular posterior izquierdo en SPECTIPET 


IH. Diagnóstico por patologia: 


Los tres criterios deben estar presentes: 


; y Ae clínico de APPnf variante no fluente/agramatica 
. Evidencia hispatológica de patología degenerativa específica 
3. Presencia de mutación patogénica conocida. 


Criterios de APP semántica: 


I. Diagnóstico clínico: 
— Dos de las siguientes tienen que estar presentes: 


i. A cial 
: peal nel de la denominación por confrontación visual, 
+ Compromiso de comprensión de la palabras aisladas. 


— Al menos tres de las siguientes tienen que estar presentes: 


1. Compromiso en conocimiento de ob etos par ticular mente d b ecue: a). 
yj { e aja fr cuenci ) 


3. Repetición conservada. 
4. Discurso motor y agramático conservado. 


II. Diagnóstico por imágenes: 
— Dos de los siguientes criterios tienen que estar presentes: 


S - Diagnóstico clínico de APP semántica. 
. Las imágenes muestran uno o más de los siguientes resultados: 


a Predominio de atrofia lóbulo temporal anterior en RM 
) Hipoperfusión o hipometabolismo temporal anterior en SPECTIPET 
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TABLA 7.13 (continuación) 


HI. Diagnóstico por patología: 
Los tres criterios deben estar presentes: 


1. Diagnóstico clínico de APP semántica. 

2, Evidencia histopatológica de patología degenerativa específica. 
3. Presencia de mutación patogénica conocida. 

Criterios APP logopénica 


Diagnóstico clínico: 
— De los siguientes tiene que estar presente: 
1. Compromiso en recuerdo de palabras al discurso espontáneo y denominación. 
2. Compromiso de fepeticién de frases y sentencias. 
-— Al menos tres de los siguientes tienen que estar presentes: 


1. Errores fonológicos en el discurso espontáneo y denominación. 

2. Comprensión de palabras aisladas y conocimiento de objetos conservados. 
3. Discurso motor conservado. 

4. Ausencia de franco agramatismo. 


li. Diagnóstico por imágenes: 
— Dos de los siguientes criterios tienen que estar presentes: 


l. Diagnóstico clínico de APP logopénica. 
2. Las imágenes muestran uno o más de los siguientes resultados: 
a) Predominio de atrofia perisilviana posterior o parietal izquierda por RM. 
b) Hipoperfusión o hipometabolismo perisilviano posterior o parietal posterior izquierdo en SPECT/PET. 


HI. Diagnóstico por patología: 
Los tres criterios deben estar presentes: 


1. Diagnóstico clínico de APP variante logopénica. 
2. Evidencia histopatológica de patología degenerativa específica. 
3. Presencia de una mutación patogénica conocida. 


CONCEPTOS CLAVE 


El término «DET» hace referencia a distintas patologías que cursan con alteración cognitiva tan 
lóbulo frontal como del temporal y en las que predominan alteraciones de la conducta y lenguaje 
— Aunque existen distintos tipos de DFT-vc, este síndrome se caracteriza principalmente por alteracio- _ 
nes dẹ la conducta.. — 2 0 ooo dge o aAa ean 
— La APPnf së caracteriza por reducción de la fluencia verbal, marcado agramatismo, parafasias foné- 
ticas, apraxia del habla y disprosodia. l Pes 


La APP semántica se caracteriza por pérdida progresiva del conocimiento semántico, lo que se tra- 

duce en problemas: de denominación. asa 
— Los pacientes con APP logopénica presentan un lenguaje poco fluente, problemas en denominación 

con uso de parafasias fonéticas. No se observa ni agramatismo ni disprosodia ni apraxia del habla. 
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¿Qué características clínicas presenta un pa- 
ciente diagnosticado de DCL?: 


a) Alteración cognitiva en una o más áreas 
cognitivas por debajo de 1,5 desviaciones 
típicas, rendimiento normal en las AVD, 
ausencia de demencia. 

b) Alteración cognitiva subjetiva, relatada 
por el paciente o algún familiar; rendi- 
miento normal en las AVD, ausencia de 
demencia. 

c) Alteración cognitiva en una o más áreas 
cognitivas por debajo de 1,5 desviaciones 
típicas, rendimiento alterado en las AVD, 
ausencia de demencia. 


¿Cuál de estas variables clínicas ayuda a dis- 
criminar entre los pacientes con EP o pacien- 
tes con D-CL?: 


a) Alteraciones del sueño REM. 

b) Fluctuaciones cognitivas sobre todo aten- 
cionales. 

c) ay b son correctas. 


¿Cuál de estos signos radiológicos ayuda al 
diagnóstico de la D-CL?: 


a) Atrofia entorrinal y temporal basal. 

b) Atrofia frontotemporal de predominio 
izquierdo. 

c) Hipoperfusión en el lóbulo occipital evi- 
denciada mediante PET. 


En los pacientes con APPnf, en los que pre- 
domina como sintomatología clínica la apra- 
xia del habla, la atrofia se observa de forma 
característica en: 


PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


a) En el lóbulo frontal inferior e insula iz- 


quierda. 

b) Areas frontales premotoras y motora su- 
plementaria. 

c) Area perisilviana y parietal posterior iz- 
quierda. 


La forma apráxica de presentación atípica 
neocortical en la EA se caracteriza por: 


a) Apraxias ideomotoras e ideatorias, signo 
de la mano ajena y alteraciones de la mi- 
rada. 

b) Atrofia localizada en parietal izquierdo. 

c) ayb son correctas. 


Todos los subtipos de DFT-ve tienen en co- 
mún una característica clínica, con indepen- 
dencia del predominio de la atrofia, que es: 


a) Alteraciones de la personalidad y con- 
ducta, destacando la apatia. 

b) Alteraciones del estado de ánimo, desta- 
cando la sintomatología depresiva. 

c) Alteraciones de las funciones ejecutivas. 


La demencia semántica se caracteriza por: 


a) Discurso motor conservado, alteración 
de la fluidez verbal y de los aspectos fo- 
nológicos y sintácticos del lenguaje. 

b) Alteración semántica, con alteración del 
conocimiento de las palabras, personas y 
objetos, anomia grave, fluencia conserva- 
da, así como preservación de los aspec- 
tos fonológicos y sintácticos del lenguaje. 

c) Lenguaje poco fluente, apraxia del habla 
y disprosodia. 


© Ediciones Pirámide 


A A AA A A A E a 


REFERENCIAS BIBLIOGRÁFICAS 


Albert, M. S., DeKosky, S. T., Dickson, D. et al. (201 1). 
The diagnosis of mild cognitive impairment due to 
Alzheimer’s disease: Recommendations from the 
National Institute on Aging-Alzheimer’s Associa- 
tion workgroups on diagnostic guidelines for 
Alzheimer’s disease. Alzheimers Dement, 7(3), 270- 
279. doi: 10.1016/,.jalz.2011.03.008. 

American Psychiatric Association. APA (2014). Manual 
Diagnóstico y Estadístico de los Trastornos Menta- 
les (DSM-V). Madrid: Editorial Médica Paname- 
ricana. 

Battistin, L. y Cagnin, A. (2010). Vascular cognitive 
disorder. A biological and clinical overview. Neu- 
rochem Res., 35(12), 1933-1938. 

Bertram, L., Lill, C. M. y Tanzi, R. E. (2010). The ge- 
netics of Alzheimer disease: Back to the future. Neu- 
ron, 68(2), 270-281. doi: 10.106/j.neuron.2010.10.013. 

Braak, H. y Braak, E. (1991). Neuropathological sta- 
geing of Alzheimer related changes. Acta Neuro- 
pathologica, 82, 239-259. 

Burrell, J. R., Halliday, G. M., Krill, J. J., Ittner, L. M., 
Götz, J, Kierman, M. C. et al. (2016). The fronto- 
temporal dementia-motor neuron disease conti- 
nuum. Lancet, 388, 919-931. 

Busse, A., Hensel, A., Gühne, U., Angermeyer, M. C. 
y Riedel-Heller, S. G. (2006). Mild cognitive im- 
pairment: Long-term course of four clinical subty- 
pes. Neurology, 67, 2176-2185. 

DeJesus-Hernandez, M., Mackenzie, I. R., Boeve, B. F., 
Boxer, A. L., Baker, M., Rutherford, N. J. et al. 
(2011). Expended GGGGCC hexanucleotide re- 
peat in noncoding region of CIORF72 causes chro- 
mosome 9p-linked FTD and ALS. Neuron, 72(2), 
245-256. 

Deus Yela, J., Deví Bastida, J. y Sainz Pelayo, M. P. 
(2018). Deterioro cognitivo leve. Neuropsicología 
de la enfermedad de Alzheimer. Madrid: Sintesis. 

Gorno-Tempini, M. L., Hillis, A. E., Weintraub, S., 
Kertesz, A., Mendez, M., Cappa, S. F. et al. (2011). 
Classification of primary progressive aphasia and 
its variants. Neurology, 76(11), 1006-1014. 

Grupo de Estudio de Neurologia de la Conducta y De- 
mencias SEP (2003). Guias en Demencias. Concep- 
tos, criterios y recomendaciones para el estudio del 
paciente con demencia. Barcelona: Masson. 


© Ediciones Pirámide 


Neuropsicología de las demencias. F 143 


Hachinski, V., Oveisgharan, S., Romney, A. K. y 


Shankle, W. R. (2012). Optimizing the Hachinski 
Ischemic Scale. Arch. Neurol., 69(2), 169-175. 

Hai Kang, Fengqing Zhao, Llbo You, Cinzia Giorgetta, 
Venkatesh, D., Sujit Sarhkhel y Ravi Prakash 
(2014). Pseudo-dementia: A neuropsychological re- 
view, Ann. Indian Acad. Neurol., 17(2), 147-154. 

Hansson, O., Zetterberg, H., Buchhave, P., Londos, E., 
Blennow, K. y Minthon, L. (2006). Association 
between CSF biomarkers and incipient Alzheimer’s 
disease in patients with mild cognitive impairment: 
A follow-up study. Lancet Neurol., 5, 228-234. 

Houde, M., Bergman, H., Whitehead, V. y Chertkow, 
H. (2008). A predictive depression pattern in mild 
cognitive impairment. Int J Geriatr Psychiatry, 23, 
1028-1033. 

Inouye, S. K. (2014). Delirium in elderly people. Lan- 
cet, 383, 911-922. 

Jurado, M. A., Mataró, M. y Pueyo, R. (2013a). Dege- 
neración lobar frontotemporal. Neuropsicología de 
las enfermedades neurodegenerativas. Madrid: Sín- 
tesis, 

Jurado, M. A., Mataró, M. y Pueyo, R. (2013b). En- 
fermedad de Alzheimer. Neuropsicología de las en- 

fermedades neurodegenerativas. Madrid: Síntesis, 

Jurado, M. A., Mataró, M. y Pueyo, R. (2013c). Enfer- 
medad de Parkinson y demencia de los cuerpos de 
Lewy. Neuropsicología de las enfermedades neuro- 
degenerativas. Madrid: Síntesis. 

Leandrou, S., Petroudi, S., Reyes-Aldasoro, C. C., Kyria- 
cou, P. A. y Pattichis, C. S. (2018). Quantitative MRI 
Brain Studies in Mild Cognitive Impairment and 
Alzheimer’s Disease: A Methodological Review. 
IEEE Reviews in Biomedical Engineering, 11, 97-111. 
doi: 10.1109/R BME.2018.2796598. 

Leyton, C. E., Villemagne, V. L, Savage, S. et al. 2011). 
Subtypes of progressive aphasia: Application of the 
Interantional Consensus Criteria and validation. 
using beta-amyloid imaging. Brain, 134, 3030-3043... 

Lipowski, Z. J. (1990). Delirium acute status. Nueva: 
York: Oxford University Press. 

Lippa, C. F. y Possin, K. L. (2016). Lewy body demen- 
tías. En M. D. Geschwind y C. R. Belkora, Non 
Alzheimer’s and Atypical Dementia, Hoboken: 
John Wiley and Sons. 


A 44 / Manual de neuropsicología 


i López, O. L., Becker, J. T., Jagust, W. J., Fitzpatrick, A., 

2 Carlson, M. C., Dekosky, S. T. et al. (2006). Neu- 

ropsychological characterics of mild cognitive im- 

pairment subgropus. J Neurol. Neursurg. Psychia- 

try, 77, 159-65. 

Martins, S. y Fernandes, L. (2012). Delirium in elderly 
people: A review. Front. Neur., 3, 101. 

McKeith, I. G., Boeve, B. F, Dickson, D. W., Halliday, 
G., Taylor, J. P., Weintraub, D. et al. (2018). Diag- 
nosis and management of dementia with Lewy bo- 
dies. Fourth report of the DLB Consortium. Neu- 
rology, 90(6), 300-301. 

McKhann, G. M., Knopman, D. S., Chertkow, H., Hy- 
man, B. T., Jack, C. R. Jr., Kawas, C. H., Klunk, 
W. E., Koroshetz, W. J., Manly, J. J., Mayeux, R., 
Mohs, R. C., Morris, J. C., Rossor, M. N., Schel- 
tens, P., Carrillo, M. C., Thies, B., Weintraub, S. y 
Pheips, C. H. (2011). The diagnosis of dementia 
due to Alzheimer’s Association Workgroups on 
diagnostic guidelines for Alzheimer’s disease. 
Alzheimer’s Dementia, 7(3), 263-9. 

Modrego, P. J. y Fernandez, J. (2004). Depression in 
patients with mild cognitive impairment increases 
the risk of developing dementia of Alzheimer type. 
Arch. Neurol., 61, 1290-1293. 

Molinero, J. L. y Peña-Casanova, J. (2009). Guía oficial 
para la práctica clínica en las demencias. Barcelona: 
Prous Science. 

Neary, D., Snowden, J. S., Gustafson, L., Passant, U., 
Stuss, D., Black, S. et al, (1998). Fronto-temporal 
lobar degeneration: A consensus on clinical diag- 
nostic criteria. Neurology, 51, 1546-1554. 

Ozer, S., Young, Y., Champ, C. y Burke, M. (2016). A 
systematic review of the diagnostic test accuracy 
of brief cognitive test to detect amnestic mild cog- 
nitive impairment. International Journal of Geria- 
tric Psychiatry, 31(11), 1139-1150. Review. 

Petersen, R. C. (2016). Mild cognitive impairment. Con- 
tinuum (Minneap. Minn. ), 22(2), 404-418. 

Petersen, R. C. (2004). Mild cognitive impairments a 
diagnostic entity. J Intern. Med., 256, 183-194. 
Petersen, R. C. (2011). Mild Cognitive impairment. 
New England Journal of Medicine, 364, 2227- 

2234. 

Petersen, R. C., Smith, G. E., Waring, S., Ivnik, R. J, 

Tangalos, E. G. y Kokmen, E. (1999). Mild cogniti- 

ve impairment: Clinical characterization and outco- 

me. Arch, Neurol., 56, 303-308. 


Piget, O., Hornberger, M., Mioshi, E. y Hodges, J. Re 


(2011). Behavioral-variant frontotemporal demen 


tia: Diagnosis, clinical staging, and management... 


Lancet Neurol., 10(2), 162-172. 
Rami, L., Gómez Anson, B., Sánchez-Valle, R., Bosch 
B., Monte, G. y Lladó, A. (2007). Longitudinal stu 
dy of amnesic patients at high risk for AD: Clini 


cal, neuropsychological and 1H-MRS features, X 


Dem. Ger. Cogn. Disord., 24, 402-410. 

Rascovsky, K., Hodges, J. R., Knopman, D., Mendez, 
M. F., Kramer, J. H., Neuhaus, J., Van Swieten, J, 
C., Seelaar, H., Dopper, E. G., Onyike, C. U., Hi- 


llis, A. E., Josephs, K, A., Boeve, B. F, Kertesz, A., ` 


Seeley, W. W., Rankin, K. P., Johnson, J. K., Gor- 
no-Tempini, M. L., Rosen, H., Prioleau-Latham, 
C. E., Lee, A., Kipps, C. M., Lillo, P., Piguet, O., 
Rohrer, J. D., Rossor, M. N., Warren, J. D., Fox, N, 
C., Galasko, D., Salmon, D. P., Black, S. E., Me- 
sulam, M., Weintraub, S., Dickerson, B. C., Diehl- 
Schmid, J., Pasquier, F, Deramecourt, V., Lebert, 
F., Pijnenburg, Y., Chow, T. W., Manes, F., Graf- 
man, J., Cappa, S. F, Freedman, M., Grossman, 
M. y Miller, B. L. (2011). Sensitivity of revised 
diagnostic criteria for the behavioural variant of 
frontotemporal dementia. Brain, 134, 2456-2477. 

Reisberg, B., Ferris, S., De Leon, M. J. et al. (1988). 
Stage-specific behavioral, cognitive, and in vivo 
changes in community residing subjects with age- 
associated memory impaiment and primary dege- 
nerative dementia for Alzheimer type. Drug Dev. 
Res., 15, 101-114. 

Reisberg, B., Ferris, S. H., De Leon, M. J. y Crook, T. 
(1982). The global deterioration scale for assessment 
of primary degenerative dementia. American Jour- 
nal of Psychiatry, 139, 1136-1139. 

Reton, A. E., Majounie, E., Waite, A., Simón-Sánchez, 
J., Rollison, S., Gibbs, J. R. et al. (201 1). A hexa- 
nucleotide repeat expansión in C9ORF72 is the 
cause of chromosome 9p21-linked ALS-FTD. 
Neuron, 72(2), 257-268. 

Robinson, R. G. (2003). Poststroke depression: Preva- 
lence, diagnosis, treatment and disease progression. 
Biol. Psychiatry, 54, 376-387. 

Román, G. C., Tatemichi, T. K., Erkinjuntti, T., Cum- 
mings, J. L., Masdeu, J. C. et al. (1993). Vascular 
dementia: Diagnostic criteria for research studies. 
Report of the NINDS-AIREN international work- 
shop. Neurology, 43, 250-260. 


© Ediciones Pirámide 


$ 


Rummans, T. A., Evans, J. M. y Krahn, L. E. (1995). 


Delirium in elderly patients: Evaluation and mana- 
gement. Mayo Clin. Proc., 70, 989-998. S 
Schoenberg, M. R. y Scott, J. G. (201 1). Dementias and 
mild cognitive impairment. The Little Black Book 
of Neuropsychology: A S yndrome-Based Approach. 

USA: Springer. 

Tabert, M. i, Manly, J. J., Liu, X., Pelton, G. H., Ro- 
senblum, S., Jacobs, M., Zamora, D., Gookind, 
M., Bell, K., Stern, Y. y Devanand, D. P. (2006). 
Neuropsychological prediction of conversion to 
Alzheimer disease in patients with mild cognitive 
impairment. Arch. Gen. Psychiatry, 63, 916-924. 

Villarejo, A. (2018). Demencia de los cuerpos de Lewy 
y demencia asociada a la enfermedad de Parkinson: 
Guías diagnósticas y terapéuticas de la sociedad es- 
pañola de neurología. Ediciones SEN. 

Weiner, M. W., Veitch, D. P., Aisen, P. S., Beckett, L. A., 
Cairns, N. J., Green, R. C., Harvey, D., Jack, C. R. 


mmm aumoa 


© Ediciones Pirámide 


Whitwell, J. L., Przybelski, S. A., Weigand, S. D., Ivnik; 3 


Wiederkehr, S., Simard, M., Fortin, C. y Van Reekum, 


World Health Organization (2019). Risk reduction of 


Neuropsicología de las e 


Jr., Jaugust, W., Morris, J. C., Petersen, R. 
kin, A. J. y Shaw, L. M. (2017). Recent public ! 
from the Alzheimer’s Disease Neuroimaging Inti 
tive: Reviewing progress toward improvemed AD 
clinical trials. Alzheimer's and Dementia, 13(4), el- 
e85. Review. ee 


R. J, Vemuri, P, Gunter, J. L., Senjem, M. L., Shiung, 5 
M. M., Boeve, B. F, Knopman, D. S., Parisi, J. B00 
Dickson, D. W., Petersen, R. C., Jack, C. R. Jr. y 
Josephs, K. A. (2009). Distinct anatomical subtypes 
of the bebavioural variant of frontotemporal demen- 
tia: A cluster analysis study. Brain, 132, 2932-2946. 


R. (2008). Comparability of the clinical diagnostic 
criteria for vascular dementia: A critical review: 


Part I. J Neuropsychiatry Clin. Neurosci., 20. 


cognitive decline and dementia: WHO guidelines. 


Neuropsicología de los traumatismos 
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1. INTRODUCCION 


El traumatismo craneoencefálico (TCE) es 
una lesión física aguda de la cara, cuero cabellu- 
do, cráneo, duramadre o cerebro causado por 
una energía mecánica externa y pueden ser abier- 
tos o cerrados. La incidencia de los TCE es ele- 
vada en edades comprendidas entre los 15-24 
años y en personas mayores de 75 años (Iverson 
y Lange, 2011). Las principales causas de TCE 
radican en los accidentes de tráfico, caídas y ac- 
cidentes laborales y en menor proporción en los 
accidentes deportivos y agresiones. Por lo gene- 
ral, los TCE por accidentes de tráfico afectan a 
los varones con edades comprendidas entre los 
15-25 años, mientras que las incidencias de TCE 
por caídas afectan a niños y personas de edad 
avanzada (Azouwi, Arnould, Dromer y Vallat- 
Azouvi, 2017). Dependiendo de la gravedad del 
traumatismo, muchos pacientes persisten con 
importantes secuelas tanto físicas como cogniti- 
vas que interfieren en sus actividades de la vida 
diaria (AVD). La exploración neuropsicológica 
es necesaria para orientar el proceso de rehabili- 
tación y determinar el tipo y la gravedad de las 
secuelas, 


2. FISIOPATOLOGÍA DE LOS TCE 
Los pacientes con TCE constituyen un grupo 


clínico heterogéneo, ya que pueden presentar dis- 
tintos tipos de lesiones cerebrales. 
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craneoencefálicos 


Antes de introducir el tipo de lesiones asocia- 
das al TCE, es necesario conocer el origen de las 
mismas. Dos mecanismos son los que se encuen- 
tran en la base patogénica de los TCE (Iverson y 
Lange, 2011): 


— El golpe directo o mecanismos de contac- 
to (choque de la cabeza con algún objeto). 

— El mecanismo de aceleración/desacelera- 
ción, muy frecuente en accidentes de trafi- 
co, y que está relacionado con el desplaza- 
miento que experimenta la cabeza al ser 
sometida a un movimiento brusco sin que 
exista impacto directo. 


Otro mecanismo menos común asociado a le- 
siones en el TCE son la perforación y el aplasta- 
miento. 

Respecto al tipo de lesiones, un TCE cerrado 
puede presentar fundamentalmente lesiones foca- 
les y las difusas (Iverson y Lange, 2011). 


2.1. Lesiones focales 


Las lesiones focales son aquellas lesiones su- 
ficientemente grandes para ser observadas a sim- 


ple vista. En principio comportan un déficit neu- ae 
ropsicológico focal circunscrito al lugar de la 


lesión. Dentro de las lesiones focales se incluyen 


las contusiones, hematomas intracraneales y alte- 


raciones cerebrales secundarias a su efecto expan= 
sivo, al aumento de la presión intracraneal y el 
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- desplazamiento y distorsión del parénquima en- 
.cefálico (Ariza-González, Pueyo-Benito y Serra- 
~~ Grabulosa, 2004). 


— La contusión cerebral suele ocurrir por me- 
canismos de lesiones de golpe (trauma di- 
recto) y contragolpe (trauma por inercia y 
rebote), se asocian a edema (hinchazón) 
y pueden ser hemorrágicos y no hemorra- 
gicos. Las contusiones más típicas se ob- 
servan en los polos frontales, la región or- 
bital de los lóbulos frontales, los polos 
temporales, la superficie lateral e inferior 
de los lóbulos temporales y el córtex por 
encima de la cisura de Silvio. Las contusio- 
nes no comportan en sí mismas disminu- 
ción del nivel de consciencia, aunque el 
paciente puede perder la conciencia cuan- 
do la hemorragia o el gran edema (hincha- 
zon) se van fraguando y producen una le- 
sión ocupante de espacio y, en consecuencia, 
comprimen el tronco cerebral (Iverson y 
Lange, 2011; González et al., 2004). 


Lesión 


í Lesión por 
por golpe 


contragolpe 


Figura 8.1.-—Lesión por golpe y contragolpe. 


— Hematomas y hemorragias: los hematomas 
y hemorragias más comunes son el epi- 
dural, subdural, subaracnoideo e intrapa- 
renquimatoso o intracerebral (Iverson y 
Lange, 2011). El hematoma epidural suele 
obedecer a una fractura que desgarra la 
arteria meningea media, que sangra en el 
espacio epidural. Los más frecuentes son 
los de topografía temporoparietal homo- 
laterales a la fractura. El subdural se for- 
ma por debajo de la duramadre. El hema- 
toma subdural se asocia a un hematoma 
intraparenquimatoso o intracerebral y/oa 
un foco de contusión en la mayoría de los 
casos y es de instauración rápida, con mal 
pronóstico. Pueden provocar herniaciones 
o compresión. En ocasiones puede darse 
un hematoma subdural puro, que es de 
instauración lenta, incluso días después 
del TCE, sobre todo en pacientes de edad 
avanzada, y pueden dar lugar a un perfil 
de alteración cognitiva similar a la demen- 
cia (Iverson y Lange, 2011). El hematoma 
subaracnoideo es el que se forma por de- 
bajo del espacio subaracnoideo. Finalmen- 
te, el intraparenquimatoso es cuando la 
sangre se acumula dentro del cerebro. 


2.2. Lesiones difusas 


Las lesiones difusas son las que no ocupan un 
volumen bien definido dentro del compartimiento 
intracraneal. Dentro de la gama de lesiones cere- 
brales, el efecto de aceleración-desaceleración y 
rotación cerebral en el TCE desde el punto de vis- 
ta fisiopatológico se ha consolidado en una enti- 
dad conocida como la lesión cerebral difusa. La 
lesión difusa más característica y con consecuen- 
cias más perjudiciales es el daño axonal difuso 
(Iverson y Lange, 2011), muy frecuente en los ac- 
cidentes de tráfico. 

El daño axonal difuso es secundario a meca- 
nismos de tracción, estiramiento y cizallamiento 
de los axones del cerebro, normalmente secunda- 
rio al mecanismo de aceleración-desaceleración. 
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Figura 8.2.—Hemorragias tras un TCE que provoca des- 
plazamiento de la masa cerebral. 


Se puede distinguir entre daño axonal leve o mo- 
derado-grave: 


— Daño axonal difuso leve: estado comatoso 
que dura más de 6 horas y menos de 24 
horas. 

— Daño axonal difuso moderado o grave: 
coma de más de 24 horas. Pueden perma- 
necer inconscientes durante días, meses o 
años. No se debe confundir con el coma 
inducido, 


Las tres áreas cerebrales que con más frecuen- 
cia se afectan por un daño axonal difuso son la 
sustancia blanca parasagital superior próxima al 
córtex cingulado (donde son mayores las fuerzas 
centrípetas), el cuerpo calloso y el troncoencéfalo 
(González et al., 2004). Los pacientes que han su- 
frido un daño axonal difuso presentan a nivel 
neuropsicológico alteraciones de la atención y de 
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la velocidad del procesamiento de la informacion, 
también de la capacidad de aprendizaje y de las 
funciones ejecutivas. La alteración de las funcio- 
nes frontales es característica y se explica por el 
hecho de que el daño axonal difuso afecta a la 
integridad de los circuitos corticocorticales y cor- 
ticosubcorticales necesarios para el perfecto fun- 
cionamiento de las funciones ejecutivas (Scheid 
et al., 2006). E 


2.3. Otras lesiones asociadas al TCE 


El incremento del líquido cefalorraquídeo 
(LCR) es también una lesión típica asociada al 
TCE moderado/grave. El TCE puede dañar los 
pequeños conductos o agujeros por los que circu- 
la el LCR y esto puede causar hidrocefalia. Una 
mayor dilatación ventricular se ha relacionado con 
un mayor período de coma, mayor atrofia cerebral 
y, por tanto, los pacientes con este tipo de lesiones 
presentarán una mayor alteración cognitiva (Iver- 
son y Lange, 2011). 

Un mayor grado de atrofia también se ha re- 
lacionado con peores rendimientos en la capaci- 
dad de aprendizaje y MLP. Este déficit también 
se observa en pacientes que tras un TCE presen- 
tan alteración del hipocampo. El hipocampo es 
una estructura muy susceptible a los fenómenos 
hipóxico-isquémicos, por lo que se ve compro- 
metida en muchos pacientes que han sufrido un 
TCE. Tras un TCE también se pueden observar 
daños en los ganglios basales y el tálamo debido 
a la degeneración transneuronal que se produce 
por lesiones corticales y subcorticales. De hecho, 
la pérdida de conciencia tras sufrir un: TCE po- 
dría ser debida, según algunos autores, a la des- 
conexión anatómica entre vías troncoencefálicas 
que conectan con el tálamo (Ariza-González, 
Pueyo-Benito y Serra Grabulosa, 2004). 

Otras lesiones asociadas al TCE moderado/se- 
vero son las hernias secundarias a la presión y des- 
plazamientos que causan hinchazones o edemas 
cerebrales (también conocidos como swelling) o 
hematomas. Ubicaciones características de este 
tipo de lesión son primero el lóbulo frontal por 
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debajo de la hoz cerebral (hernia subfacial), el 16- 
- bulo temporal a través del tentorio (hernia trans- 
_ tentorial), el diencéfalo caudalmente (hernia cen- 
tral) y finalmente las amigdalas cerebelosas a través 
del foramen occipital (hernia amigdalar cerebelo- 
sa) (Iverson y Lange, 2011). 

A modo de resumen, en el ámbito clínico se 
distinguen tres tipos de daño cerebral (Iverson y 
Lange, 2011): 


I. Daño primario: ocurre inmediatamente 
después del impacto craneal por fuerzas 
de contacto (lesiones focales) y acelera- 
ción-deceleración. Es irreversible, pero 
puede evolucionar en las horas posterio- 
res al TCE. 

Daño secundario: debido a insultos secun- 

darios como hipoxemia, hipotensión (por 

politraumatismo), hipertensión intracra- 
neal-herniación cerebral secundaria a de- 

sarrollo de masas como hematomas y 

contusiones. 

3. Daño terciario: muerte neuronal derivada 
de las cascadas bioquímicas que tienen 
como punto de partida la liberación de 
neurotransmisores, como el glutámico o 
el aspártico. 


N 


Figura 8.3 --Ubicaciones comunes de las hernias cerebra- 

les. 1) Hernia subfacial por debajo de la hoz del cerebro, 

2) Hernia diencefálica o hernia central. 3) Hernia trans- 
tentorial, y 4) Hernia amigdalar cerebelosa. 


— Las lesiones características asociadas a un TC 
— Como tesión focal característica destacamos la: 


y contragolpe: Topográficamente las contusion 


E se pueden dividir en focales y difusas, 
s contusiones producidas por mecanismos de golpe 
es más habituales se observan en los polos y región 


orbital de los lóbulos frontales, los polos temporales, la superficie lateral e inferior de los lóbulos 


temporales y por encima de la cisura de Silvio, 


oe Las contusiones a Su vez pueden provocar otro tipo de lesiones; como edemas, hinchazón o hema- 
50: tomas. Estas lesiones a su vez pueden provocar presión y desplazamientos cerebrales que causan 


hernias. . 


-+— El daño difuso más característico tras un TCE es el denominado daño axonal difuso, que es resul- 


= tante de mecanismos de tracción, estiramiento 
. cuencia del mecanismo de aceleración-desaceleración. a 

— Las tres áreas cerebrales que con más frecuencia se afectan por un daño axonal difuso son la sus- 
tancia: blanca parasagital, el cuerpo calloso y el troncoencéfalo. 
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y cizallamiento de los axones del cerebro y conse- 
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3. CLASIFICACIÓN DEL TCE 


Se realiza teniendo en cuenta el nivel de con- 
ciencia medido según la Glasgow Coma Scale 
(GCS) o escala de coma Glagow. La GCS evalúa 
tres tipos de respuesta de forma independiente: 
ocular, verbal y motora. Se considera que un pa- 
ciente está en coma cuando la suma resultante de 
las distintas respuestas es inferior a 9 puntos (Teas- 
dale y Jennett, 1974; Teasdale y Murray, 2000). 


TABLA 8.1 
Escala de coma Glasgow (GCS) 


Area evaluada Puntuación 


APERTURA OCULAR: 
Espontanea. 

Estimulo verbal. 

Al dolor. 

No hay apertura ocular. 


RESPUESTA MOTORA: 
Obedece órdenes. 
Localiza el dolor. 


Flexión normal (retina). 

Flexión anormal (descortización). 
Extensión (descerebración). 

No hay respuesta motora. 


RESPUESTA VERBAL: 
Orientada, conversa. 
Desorientada, confusa. 
Palabras inapropiadas. 
Sonidos incomprensibles. 
Nula. 


En función de la puntuación obtenida en esta 
escala, se diferencian tres tipos de gravedad: 


— TCE leves, GCS 15-14: son pacientes que 
en principio no presentan complicación 
secundaria al TCE, pero que se recomien- 
da que permanezcan bajo observación las 
24 horas siguientes al traumatismo. 

— TCE moderados, GCS 13-9: estos pacientes 
presentan conmoción y, por tanto, pueden 
estar desorientados. También presentan 


© Ediciones Pirámide 


ATI AG es 


amnesia postraumática, vómitos, convulsio- 
nes o signos de posibles fracturas, Requie- 
ren hospitalización inmediata y realización: 
de tomografía axial computerizada (TAC). 

— TCE graves, GCS < 9: tras reanimación, 
TAC y neurocirugía (si la precisan), re- 
quieren ingreso en las unidades de cuida- 
dos intensivos. 


El análisis de volumetría cerebral ha permitido 
identificar anomalías estructurales tras el TCE, 
como el incremento del LCR debido a la pérdida 
de masa cerebral, con la consecuente dilatación 
ventricular, secuela común tras un TCE grave. 


4. CONSECUENCIAS CLÍNICAS DEL TCE 
4.1. Conmoción cerebral 


La conmoción cerebral se define como una 
confusión temporal que puede implicar o no pér- 
dida de conciencia inmediata al traumatismo y 
transitoria. La conmoción se asocia a TCE leves 
que no muestran anomalías estructurales utilizan- 
do los métodos habituales de neuroimagen en la 
práctica clínica. Normalmente implica pérdida de 
la memoria (amnesia) para los hechos ocurridos 
en torno al accidente (amnesia peritraumática), 
para los que los precedieron (amnesia retrógrada) 
o para aquellos que ocurrieron tras recuperar la 
conciencia (amnesia anterógrada). 

En general los pacientes después de haber su- 
frido una conmoción presentan buena evolución 
de los síntomas, pero en ocasiones puede ser un 
marcador de lesión cerebral más grave, por lo que 
se aconseja que el paciente esté en observación 
durante un mínimo de 24 horas después de haber 
recuperado la conciencia. En algunos pacientes 
también puede conllevar una serie de síntomas 
diversos que pueden durar varios días, como ce- 
faleas, mareos, náuseas, disminución de la presión: 
arterial, reflejos pupilares lentos, alteración del 
pulso y ritmo respiratorio, irritabilidad, ansiedad, 
fatiga, cambios en el patrón del sueño, aumento 
de la sensibilidad (Evans et al., 2015). 
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; Según la gravedad de los síntomas, podemos 


- diferenciar tres grados de conmoción cerebral (Ke- 
+ lly y Rosenberg, 1997): 


— Grado I: confusión temporal sin pérdida 
de conciencia. Los síntomas suelen desa- 
parecer en unos 15 minutos. 

— Grado II: confusión y amnesia sin perder 
la conciencia. Los síntomas duran más de 
15 minutos. 

— Grado IU: cualquier pérdida de concien- 
cia, ya sea breve (segundos) o prolongada 
(minutos). 


4.2. Sindrome posconmocional 


El síndrome posconmocional hace referencia 
a la aparición de un grupo heterogéneo de sínto- 
mas: somáticos, cognitivos y psicológicos, que 
pueden aparecer y persistir de forma variable 
después de un TCE generalmente de intensidad 
leve (Muñoz, Pelegrín, Tirapu y Fernández Gui- 
nea, 1998). El TCE leve se define como una dis- 
rupción fisiológica de la función cerebral, que se 
caracteriza por un período de pérdida de con- 
ciencia, pérdida de memoria anterógrada y retró- 
grada, alteración del estado mental en el momen- 
to del accidente y déficits neurológicos focales, 
que pueden ser o no transitorios, pero en los que 
se cumplen los siguientes criterios de severidad: 
a) pérdida de conciencia no superior a 30 minu- 
tos; b) puntuación en la GCS entre 13-15 puntos; 
c) período de amnesia postraumática (APT) no 
superior a 24 horas (Roig, Aliaga, Bernabeu y 
Jarque, 2010). 

Este síndrome posconmocional se caracteri- 
za por dolor de cabeza, sensibilidad a los ruidos 
y a la luz, visión borrosa, cansancio, insomnio, 
reducción de la velocidad del procesamiento de 
la información, problemas de concentración y 
memoria, fatiga, irritabilidad, ansiedad y depre- 
sión. La etiopatogenia del sindrome posconmo- 
cional no esta del todo clara, aunque parece ser 
que es debido a las lesiones axonales difusas pro- 
ducidas por los mecanismos de aceleracién-des- 


aceleración, aunque también juegan un papel 
importante aspectos psicológicos. La presencia 
de los síntomas relacionados con este síndrome 
se justifica desde la perspectiva fisiopatológica 
los tres primeros meses, pero si se mantiene en el 
tiempo, puede deberse a factores psicológicos 
asociados. Se acepta que un porcentaje de pa- 
cientes con TCE leve que va del 7 al 10 por 100 
pueden presentar algún tipo de sintomatología 
asociada al síndrome posconmocional un año 
después del TCE (Roig, Aliaga, Bernabeu y Jar- 
que, 2010). 

Como se ha introducido con anterioridad, la 
constancia de síndrome posconmocional a largo 
plazo parece estar relacionada con variables psi- 
cológicas, entre las que se incluyen el historial 
psicológico del paciente, la respuesta emocio- 
nal al daño, estrategias de coping (o afronta- 
miento) y el ambiente psicosocial en el que se 
desenvuelve el paciente y que se describen en la 
tabla 8.2. 

Desde el punto de vista de la neuropsicología 
forense, el síndrome posconmocional después de 
un TCE leve es un problema médico legal bastan- 
te frecuente y en algunos casos problemático, por 
la falta de definición clara de la entidad. 

A nivel de estudios neuropsicológicos, algu- 
nos autores han correlacionado la presencia de 
conflicto legal en casos de TCE leves que pade- 
cen un síndrome posconmocional con peores 
rendimientos neuropsicológicos. Además, este 
síndrome y sus déficits cognitivos asociados tam- 
bién se presentan en mayor medida en pacientes 
que han sufrido TCE y que además están pen- 
dientes de demandas legales relacionadas con 
otros condicionantes, como el estrés laboral o 
mobing. El resultado es una alta probabilidad de 
falsos positivos en el diagnóstico de este síndro- 
me debido a la cantidad de factores asociados al 
mismo. Cuando la presencia de la sintomatolo- 
gía emocional no coexiste con sintomatología 
cognitiva, es más oportuno pensar que los resul- 
tados neuropsicológicos se pueden explicar por 
factores emocionales o de otro tipo, y no como 
consecuencia directa del daño cerebral (Roig, 
Aliaga, Bernabeu y Jarque, 2010). 
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TABLA 8.2 


Aspectos sociales y psicológicos asociados al síndrome posconmocional 


“Atribución errónea 0000 


Los pacientes atribuyen la sintomatología relacionada con ha eternas psicológicos o de memoria a un 
TCE sucedido hace tiempo, cuando estos síntomas pueden ser secundarios a otras causas no relacionadas con el TCE. 


2 Amenaza del diagnóstico 


Se observa un peor rendimiento cognitivo cuando durante la exploración neuropsicológica el foco de T se 
centra en la historia clinica del TCE y en sus efectos negativos. Este fenómeno no se observa durante ja va a 
cognitiva de pacientes que han sufrido un TCE pero a los que se les dan instrucciones neutras o sin referencias a 


TCE previo. 


- Expectativa de la etiología A 


Ciertos pacientes esperan y anticipan presentar ciertos sintomas del TCE a largo plazo, lo que provoca atribuciones 
que pudieran ser debidas a otros factores (estrés, estilo de vida, depresión, insomnio, etc.). 


-ie Inclinación «buenos viejos tiempos». 


La tendencia del paciente a subestimar los problemas del pasado y a acordarse de sí mismo como una persona más 
sana y con mejor rendimiento cognitivo. 


latrogénesis 


Estado de enfermedad o estado adverso provocado por el diagnóstico o tratamiento médico (en este caso el TCE). 


Efecto nocebo 


Empeoramiento de los síntomas o signos de una enfermedad por la expectativa, consciente o no, de los efectos ne- 
gativos de una medida terapéutica. 


FUENTE: adaptación realizada de Iverson y Lange, 2011. 


_ CONCEPTOS CLAVE 


o | de la puntuaci n obtenid: 
: La acs evalúa tres tipos de respuesta: ocular, verbal y motora. En función 
Se puede clasifical aun TCE como leve (15-14 puntos), moderado (13- -9 puntos) y grave (< 9 punt 
cer be se define como una confusion lesa qe ein tras 1 un n TCE leve: y que 


po: 0! 


+ irritabilidad, an 
-— Cuando el síndrome post 
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al persiste en el tiempo,” puede i deberse. a factores < psicológicos 
i frontamiento; el: ambiente psicosocial de 
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5, PERFIL NEUROPSICOLÓGICO 


ASOCIADO AL TCE 


Como hemos visto, son diversos los mecanis- 
mos fisiológicos que se desencadenan tras un 
TCE; por tanto, aunque existan lesiones focales 
bien localizadas, los dafios tras un TCE pueden 
dar lugar a dafio mas difuso y, en consecuencia, 
a déficits cognitivos diversos en cuanto a las fun- 
ciones alteradas y gravedad de las mismas. Aun 
teniendo en cuenta estos aspectos fisiológicos des- 
encadenados tras un TCE, hemos visto que hay 
dos estructuras anatómicas especialmente vulne- 
rables, como son el lóbulo frontal y el temporal. 

La valoración neuropsicológica tras un TCE 
tendrá como objetivo determinar las funciones 
cognitivas alteradas y preservadas, la gravedad de 
las funciones alteradas, así como valorar las alte- 
raciones emocionales y del comportamiento, para 
planificar una rehabilitación neuropsicológica, 
que permita al paciente recuperar su autonomía. 
No existe un consenso establecido en la práctica 
clínica de cuándo un déficit se puede considerar 
estable y no recuperable, ya que la recuperación 
dependerá de varios factores, como son los rela- 
cionados con la naturaleza de los problemas, va- 
riables psicosociales, si el paciente recibe o no re- 
habilitación neuropsicológica o si cuenta con 
algún tipo de apoyo. Hay evidencia de que el ini- 
cio precoz de la rehabilitación, en pacientes de 
cualquier edad, se asocia con mejores resultados: 
mejor estado cognitivo al alta, mejor funcionali- 
dad y menos días de estancia hospitalaria (Cullen, 
Chundamala, Bayley y Jutai, 2007). 

Se han descrito varios factores predictivos que 
pueden repercutir en el resultado final de la reha- 
bilitación de un paciente con TCE y son: a) fac- 
tores prelesión, en los que se incluye la edad, es- 
colaridad, empleo previo y consumo de sustancias; 
b) factores de severidad de la lesión, como la pun- 
tuación en la escala GCS, la duración de la APT 
y la capacidad de seguir órdenes; c) presencia de 
déficits cognitivos y neuroconductuales, entre los 
que se considera el estado cognitivo inicial, pre- 
sencia de depresión después del accidente, déficit 
de conciencia de enfermedad y estado funcional 


inicial, y d) apoyo psicosocial, como el soporte: 
familiar y la posibilidad de recibir rehabilitación ` 


(Roig, Aliaga, Bernabeu y Jarque, 2010). 


5.1. Alteraciones de la memoria 


La APT es la alteración más característica 
tras un TCE y se define como el período de tiem- 
po que va desde el momento en que se produce la 
lesión hasta el momento en el cual el sujeto recu- 
pera la capacidad de almacenar y evocar nueva 
información. Mientras se está resolviendo la APT, 
el paciente puede presentar agitación psicomoto- 
ra, un estado paranoide o conducta agresiva. Esta 
situación puede durar días, semanas y, en los ca- 
sos más graves, meses. 

La duración de la APT es uno de los paráme- 
tros que más se relacionan con la gravedad del 
traumatismo y con las secuelas del mismo y ha 
resultado ser un mejor predictor de la gravedad del 
TCE que la puntuación en la GCS. Aunque en la 
mayoría de los pacientes la APT es reversible, en 
aquellos que presentan una APT superior a una 
semana la probabilidad de presentar problemas de 
memoria como una secuela del traumatismo es 
alta. Las quejas subjetivas sobre la memoria en el 
funcionamiento cotidiano a menudo permanecen, 
aun cuando el paciente rinde con normalidad en 
los test neuropsicológicos de memoria (Azouwi, 
Arnould, Dromer y Vallat-Azouvi, 2017). 

En la tabla 8.3 que se presenta a continuación 
se muestra la relación entre la gravedad del TCE, 
la duración de la pérdida de conciencia, la pun- 
tuación en la escala de coma de Glasgow y la du- 
ración de la APT (adaptación realizada de Iver- 
son y Lange, 2011). 

La valoración de una persona con APT con- 
lleva muchas dificultades y variabilidad debido al 
estado del paciente, por lo que se recomienda en 
muchas ocasiones que no se realice una explora- 
ción neuropsicológica estandarizada, sino más 
bien sesiones cortas encaminadas a observar la 
conducta del paciente y registrar los problemas de 
atención y fatiga, capacidades de comunicación y 

conducta general. 
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TABLA 8.3 


> Duración amnesia 
ool. postraumática 


Puntuación GSC 


Leve < 30 minutos 


< 24 horas 


Moderado 30 minutos-24 horas 


1-7 días 


Grave > 24 horas 


Los déficits de memoria son la principal queja 
cognitiva que presentan los pacientes tras un TCE. 
Tras superar el periodo de APT, muchos pacientes 
se quejan de la dificultad para realizar nuevos 
aprendizajes y de la consolidación de la informa- 
ción a largo plazo (MLP). La afectación de la 
MLP suele persistir incluso cuando el resto de fun- 
ciones cognitivas se encuentran recuperadas (Arl- 
za-González, Pueyo-Benito y Serra Grabulosa, 
2004). Estos efectos del TCE sobre la memoria son 
los más importantes y están relacionados con el 
daño en estructuras límbicas como el hipocampo, 
que, como se ha comentado previamente, es una 
estructura muy susceptible al daño hipóxico (Ríos- 
Lago, Benito-León, Paúl Lapedriza y Tirapu-Us- 
tárroz, 2008). Pese a la susceptibilidad del hipo- 
campo en las lesiones postraumatismo, es dificil 
encontrar un síndrome amnésico puro tras un 
TCE (Roig, Aliaga, Bernabeu y Jarque, 2010). 
Comparado con sujetos sanos, tras sufrir un TCE 
los pacientes muestran una peor curva de aprendi- 
zaje y tasas de olvido aceleradas, así como proce- 
sos de aprendizaje inconsistente y desorganizado 
(secundario a problemas en funciones ejecutivas). 
Además, en estos pacientes también se observa al- 
teración de la memoria de trabajo (MT) y de la 
atención que influyen en los procesos de aprendi- 
zaje (Azouwi, Arnould, Dromer y Vallat-Azouvi, 
2017; Ríos-Lago, Benito-León, Paúl Lapedriza y 
Tirapu-Ustárroz, 2008). 

La memoria remota ha sido menos estudiada, 
pero se describen peores rendimientos en pacientes 
con TCE en tareas de memoria retrógrada tanto 
para hecho episódicos como para la información 
semántica (Azouwi, Arnould, Dromer y Vallat- 
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> 7 días 


Azouvi, 2017; Rios-Lago, Benito-León, Paúl La- 
pedriza y Tirapu-Ustárroz, 2008). 

Respecto a la memoria procedimental, esta 
normalmente se encuentra preserváda, aunque en 
ocasiones algunos pacientes no puedan recordar 
las fases del proceso o incluso haberse sometido 
a la experiencia previa del aprendizaje (Rios-La- 
go, Benito-León, Paúl Lapedriza y Tirapu-Ustá- 
rroz, 2008). 

Finalmente, la memoria prospectiva o capa- 
cidad de recordar la ejecución de planes futuros 
también se encuentra alterada y se relaciona con 
las perturbaciones ejecutivas y lesiones frontales 
(Roig, Aliaga, Bernabeu y Jarque, 2010; Ríos- 
Lago, Benito-León, Paúl Lapedriza y Tirapu-Us- 
tárroz, 2008). 


5.2. Velocidad del procesamiento 
y funciones de atención 


El enlentecimiento de la velocidad del proce- 
samiento de la información también es un déficit 
característico tras un TCE y es consecuencia de la 
alteración de las vías de sustancia blanca por 
daño axonal difuso. Los mecanismos de acelera- 
ción-desaceleración provocan alteración de la sus- 
tancia blanca del sistema reticular ascendente con 
el lóbulo frontal, que producen alteraciones de la 
atención y la motivación. En cuanto a las funcio- 
nes atencionales, se describen. alteraciones en 
atención focalizada, selectiva, sostenida (muchos 
pacientes también presentan fatiga) y también di- 
vidida. Estos déficits básicos (enlentecimiento y 
funciones atencionales) pueden interferir en el 
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rendimiento cognitivo de otras funciones cogniti- 
ovas. En este sentido, algunos trabajos han obser- 
vado que algunos problemas de memoria en pa- 
cientes con TCE pueden ser atribuidos a problemas 
atencionales. Los déficits atencionales se relacio- 
nan con lesiones frontales y parietales (Azouwi, 
Arnould, Dromer y Vallat-Azouvi, 2017; Roig, 
Aliaga, Bernabeu y Jarque, 2010; Ariza-González, 
Pueyo-Benito y Serra-Grabulosa, 2004), 


5.3. Lenguaje 


La anomia es la alteración lingúística más co- 
mún tras un TCE y también está relacionada con 
la gravedad del mismo y con la lateralidad de la 
lesión (lesiones izquierdas), Además de proble- 
mas anómicos, también se puede observar dismi- 
nución de la fluidez verbal, que normalmente se 
relaciona con lesiones frontales (Ríos-Lago, Be- 
nito-León, Paúl Lapedriza y Tirapu-Ustárroz, 
2008). El lenguaje receptivo (comprensión) se en- 
cuentra normalmente preservado tras un TCE y 
es también extraño encontrarnos con afasias pu- 
ras (Bernabeu y Jarque, 2010; Ariza-González, 
Pueyo-Benito y Serra-Grabulosa, 2004). 

Aunque los pacientes a menudo no refieren 
dificultades del lenguaje durante la realización de 
AVD, sus familiares y amigos sí se quejan de que 
el paciente tiene dificultad para seguir una con- 
versación. En este sentido, los déficits en lenguaje 
receptivo que puede presentar un paciente tras 
haber sufrido un TCE estarían más relacionados 
con aspectos pragmáticos del lenguaje, o uso del 
lenguaje en situaciones sociales, lo que hace que 
estos déficits pasen desapercibidos en la valora- 
ción neuropsicológica estándar (Rios-Lago, Benito- 
León, Paúl Lapedriza y Tirapu-Ustárroz, 2008). 
Aunque menos frecuente, algunos pacientes tam- 
bién pueden presentar alteración de la prosodia y 
otros trastornos motores relacionados con el ha- 
bla como disartria, apraxia del habla, disprosodia 
o disfonía (Roig, Aliaga, Bernabeu y Jarque, 2010; 
Rios-Lago, Benito-León, Paúl Lapedriza y Tira- 
pu-Ustárroz, 2008; Ariza-González, Pueyo-Beni- 
to y Serra-Grabulosa, 2004). 


5.4. Funciones ejecutivas 


Las lesiones frontales son frecuentes tras un 
TCE y son las que normalmente generan una ma- 
yor discapacidad. Los pacientes suelen presentar 
problemas de planificación, de resolución de pro- 
blemas, pensamiento lógico y abstracto y flexibi- 
lidad mental, secundarios a las lesiones frontales 
(Azouwi, Arnould, Dromer y Vallat-Azouvi, 
2017; Rios-Lago, Benito-León, Paúl Lapedriza y 
Tirapu-Ustárroz, 2008). 

Muchos pacientes también muestran una re- 
ducida conciencia de enfermedad (anosognosia), 
y constituye un factor importante que condiciona 
el proceso de evaluación y planificación de la re- 
habilitación neuropsicológica (Ríos-Lago, Benito- 
León, Paúl Lapedriza y Tirapu-Ustárroz, 2008). 
Se ha relacionado la falta de conciencia de enfer- 
medad con los déficits en funciones ejecutivas, 
mostrando que el déficit de conciencia de enfer- 
medad en estos pacientes es un fenómeno com- 
plejo y multidimensional, dependiente de distintas 
variables, además de las posibles alteraciones eje- 
cutivas, como la severidad del traumatismo, el es- 
tado de ánimo o el coeficiente intelectual (Azou- 
wi, Arnould, Dromer y Vallat-Azouvi, 2017). 


5.5. Alteración de las emociones 
y conducta 


Tras un TCE, las alteraciones psiquiátricas 
como la ansiedad y depresión son bastante comu- 
nes (Ríos-Lago, Benito-León, Paúl Lapedriza y 
Tirapu-Ustárroz, 2008). También se pueden ob- 
servar cambios de conducta relacionados con le- 
siones frontales y que son los que más alteran la 
vida cotidiana de pacientes y familiares, como 
la apatía, falta de iniciativa, irritabilidad, agresi- 
vidad, desinhibición, labilidad emocional, etc. Se 
ha observado que la irritabilidad es uno de los 
problemas conductuales más frecuentes tras un 
TCE, junto con la apatía (Azouwi, Arnould, Dro- 
mer y Vallat-Azouvi, 2017). 

Tanto las alteraciones emocionales como las 
conductuales tienen su base orgánica principal- 
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mente en los lóbulos frontales, temporales y estruc- 
turas subyacentes (Ariza-González, Pueyo-Benito 
y Serra-Grabulosa, 2004). Los cambios emociona- 
les y de conducta repercuten negativamente en el 


proceso de evaluación y rehabilitación, y son la 
principal queja de los familiares (Roig, Aliaga, Ber- 
nabeu y Jarque, 2010; Ariza-González, Pueyo-Be- 
nito y Serra-Grabulosa, 2004). 


-— La APT se define como el período de tiempo que va desde el momento en que se produce la lesión 
hasta el momento en el cual el sujeto recupera la capacidad de almacenar y evocar nueva informa- 


ción. 


— El perfil de alteración cognitiva tras un TCE se caracteriza por alteraciones de la atención y velocidad 
del procesamiento, alteración de la capacidad de aprendizaje y MLP, anomia y alteración de funcio- 


nes ejecutivas. 


— Tras un TCE también son comunes las alteraciones emocionales y del comportamiento, como la 
irritabilidad, apatía, falta de iniciativa, desinhibición o labilidad emocional; n o otii 
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Ante un paciente con GCS de 13, decimos 


que el TCE es: 
a) Leve. 

b) Moderado. 
c) Grave. 


2. ¿Cuál de estas variables es la que pronostica 
mejor la recuperación tras un TCE?: 


a) Gravedad de las lesiones. 

b) Puntuación en la GCS y duración de la 
APT. 

c) ay b son correctas. 


3. ¿Qué áreas son las más susceptibles a la con- 
tusión cerebral? 


a) Lóbulos frontales y temporales. 
b) Lóbulos occipitales y parietales. 
c) Sistema reticular. 


4. El síndrome posconmocional: 


a) No guarda relación con la severidad del 
traumatismo. 

b) Guarda relación con la severidad del 
traumatismo y se relaciona con TCE le- 
ves, 


PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


c) Guarda relación con la severidad del 
traumatismo y se relaciona con TCE mo= 


derados/graves, 


Señala la alternativa correcta en relación a la 
duración de la APT y la gravedad del TCE: 


a) Leve: 1-7 días. 
b) Moderado: < 24 horas hasta 2 días. 
c) Grave: > de 7 días. 


El enlentecimiento de la velocidad del proce- | 
samiento de la información que aparece tras ` 


un TCE se relaciona con: 


a) Lesiones hipóxico-isquémicas en el hipo- 
campo. 

b) Daño axonal difuso. 

c) Lesiones cerebelares. 


La conmoción cerebral: 


a) En ocasiones implica pérdida de concien- 
cta y cierto grado de amnesia. 

b) Siempre implica pérdida de conciencia y 
nunca amnesia, 

c) Nunca hay pérdida de conciencia, pero 
sí cierto grado de amnesia. 
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1. INTRODUCCIÓN 

Los accidentes cerebrovasculares (ACV) o ictus 
están causados por un trastorno de la circulación 
cerebral que altera de manera definitiva o transito- 
ria el funcionamiento de una o varias partes del 
encéfalo (Arboix, Díaz Pérez-Sempere y Álvarez- 
Sabin, 2004). El oxígeno y la glucosa son transpor- 
tados a través del flujo sanguíneo, por lo que cual- 
quier anormalidad que impida que la sangre llegue 
de forma normal al cerebro o determinadas zonas 
del mismo provocaría un AVC. Hay que añadir que 
la reducción del flujo sanguíneo también puede 
producirse tras un paro cardíaco. La incapacidad 
del cerebro a sobrevivir más allá de los 4-5 minutos 
sin aporte de nutrientes es lo que lleva a que se 
produzcan en poco tiempo daños irreversibles. 

Además de verse afectadas las células directa- 
mente infartadas, el ACV también puede dañar 
otras células debido a la diasquisis, término que 
describe la pérdida de excitabilidad en regiones 
adyacentes o remotas, pero conectadas con la 
zona lesionada, debido a los cambios neurobio- 
químicos que tienen lugar como consecuencia de 
la lesión (González-Aguado, Marti-Fabregas y 
Marti-Vilalta, 2000). Estas zonas conforman la 
denominada penumbra isquémica, que se define 
como la zona circundante con un flujo sanguíneo 
reducido, pero que permite el mantenimiento fun- 
cional de las neuronas. En consecuencia, las zonas 
de penumbra isquémica son objeto diana de la 
terapia trombolítica con el fin de minimizar el 
daño cerebral tras un ACV (Fisher, 2004). 


O Ediciones Pirámide 


ee E A A A ee ee aes 


Neuropsicología de los accidentes 


cerebrovasculares . 


Los ACV son una de las enfermedades neuro- 
lógicas más comunes y prevalentes en los paises 
desarrollados Existen factores de riesgo para el 
ACV bien identificados, como son: edad, sexo 
masculino, raza negra, historia familiar de ACV, 
hipertensión arterial, trastornos cardíacos, diabe- 
tes mellitus, hiperlipidemia, fibrilación auricular, 
tabaquismo y enolismo, consumo de drogas, ele- 
vados niveles de colesterol, obesidad, sedentaris- 
mo, edad (Golstein et al., 2001). 

La mayoría de los ACV comportan altera- 
ciones neuropsicológicas. Desde el punto de vis- 
ta clínico, la exploración neuropsicológica de 
estos pacientes permite identificar la localiza- 
ción de la lesión responsable de los déficits y de- 
terminar déficits neuropsicológicos más allá de 
la lesión. 


2. MECANISMOS BÁSICOS DE UN ACV 

El ACV o ictus pueden dividirse en dos gran- 
des grupos: los isquémicos y los hemorrágicos. 
2.1. La isquemia 

Se produce por obstrucción del vaso. Esta. 
obstrucción puede ser debida a dos mecanismos _ 
(Junqué, 1994): eae 


— Trombo: si la obstrucción se crea en: el. 
mismo lugar del coágulo:El coágulo en 
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este caso se puede formar por distintas 
causas: por aumento de la coagulación de 
la sangre, rotura o fisura de las paredes, 
arterioesclerosis (endurecimiento de las 
arterias) o alteraciones en los vasos san- 
guíneos. 


Trombosis 


Trombo 


— Émbolo: si la obstrucción se forma por 
un émbolo suelto que viaja por el cuerpo, 
Los émbolos pueden ser sólidos (partes de 
trombo, cuerpos extraños), líquidos (gra- 
sas, liquido amniótico) o gaseosos (burbu- 
jas de dióxido de carbono). 


Vaso 
sanguíneo 


Émbolo 


Embolia 


Figura 9.1.—-Formación de trombo y émbolo. Trombo: coágulo que se forma por diferentes causas y 
que afecta la circulación de vasos sanguíneos, venosos y capilares. Trombosis: trombo que forma una 
obstrucción. Embolo: coágulo sanguíneo, burbuja de aire, gota de grasa, cúmulo de bacterias, células 
tumorales, etc., que es arrastrado por la corriente sanguínea y puede taponarse en un vaso de menor 
diámetro e impedir la circulación sanguínea. Embolia: émbolo que forma una obstrucción. 


Dentro de los ACV isquémicos, también pode- 
mos distinguir entre la isquemia cerebral focal, 
que afecta a una zona concreta del encéfalo, y la 
isquemia global (como ocurre con la parada car- 
díaca), que afecta al encéfalo de forma difusa. 
A su vez se reconocen dos tipos de isquemia cere- 
bral focal: los ataques isquémicos transitorios 
(AIT) y el infarto cerebral (con una duración ma- 
yor a 24 horas indicando la presencia de necrosis 
tisular). El ATT son episodios de disminución o 
alteración neurológica focal de breve duración, 
con recuperación total del paciente en menos de 
24 horas. La duración del AIT es arbitraria, ya 
que la mayoría de ellos duran menos de una hora 
(típicamente menos de 10 minutos). Aunque el 
AIT se ha relacionado siempre con benignidad, 
una proporción de ATT se asocian a lesiones cere- 
brales establecidas en neuroimagen y, además, es- 


tos pacientes presentan una alta probabilidad de 
padecer otros eventos vasculares. Teniendo en 
cuenta todas estas variables, se ha redefinido el 
IAT como un episodio breve de disfunción neuro- 
lógica con síntomas clínicos que típicamente du- 
ran menos de una hora, sin evidencia de infarto en 
técnicas de neuroimagen (Easton et al., 2004). 


2.2. La hemorragia cerebral 


Se produce por la rotura de un vaso. El factor 
de riesgo más importante para el desarrollo de 
una hemorragia cerebral es la hipertensión arte- 
rial. Se pueden establecer distintas categorías de 
hemorragia dependiendo de la zona extravasada, 
diferenciándose fundamentalmente tres tipos de 
hemorragia (Sila y Schoenberg, 2011): 
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— Hemorragia intraparenquimatosa: locali- 
zada dentro del parénquima encefálico. 

— Hemorragia intraventricular: sangrado que 
tiene lugar dentro del sistema ventricular. 

— Hemorragia subaracnoidea: sangrado den- 
tro del espacio subaracnoideo. Este tipo de 
hemorragia se caracteriza por su extrema 
gravedad de inicio, con una alta mortali- 
dad inicial, y por la posibilidad de compli- 
caciones secundarias importantes (resan- 
grado, hidrocefalia obstructiva, cierre de 
las arterias por vasoespasmo, con posibili- 
dad de infartos cerebrales). 


Hay que señalar que esta distinción entre ictus 
isquémico y hemorrágico es un tanto arbitraria, 
ya que algunas formas de obstrucción son de na- 
turaleza hemorrágica y algunas hemorragias se 
producen por vasoespasmos, impidiendo el flujo 
sanguíneo y creando obstrucción. 

Otras patologías que pueden causar ACV son 
las malformaciones arteriovenosas y los aneuris- 
mas cerebrales (Ferrer y Vidal, 2018): 


— Las malformaciones arteriovenosas: son 
una maraña de arterias y venas que se de- 
sarrollan durante el período embrionario 
o fetal. Se presentan en el cerebro o en la 
médula espinal. 


 Venade_ 
drenaje 


tMalformación. 


Arteria 
nutricia 


FUENTE: http://www.wikicardio.org.arfwiki/Malformaciones 


arteriovenosas (MAV). 


Figura 9.2.-—Malformación arteriovenosa. 
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— El aneurisma cerebral: se define como un 


trastorno que implica el ensanchamiento 
localizado de uno o más vasos sanguíneos 
del cerebro. Se producen cuando en la pa- 
red de un vaso sanguíneo existe un área 
debilitada. Pueden aparecer como un de- 
fecto congénito o desarrollarse en etapas 
avanzadas de la vida. Se localizan en la 
circulación anterior en el 80 a 90 por 100 
de los casos, con mayor frecuencia en bi- 
furcaciones arteriales; y si se dan en la cir- 
culación posterior, son frecuentes en la 
arteria basilar. El riesgo de ruptura de un 
aneurisma depende de su tamaño y loca- 
lización. Los aneurismas cerebrales cons- 
tituyen una importante causa de muer- 
te súbita, ya que en ocasiones provocan 
hemorragias severas que conducen a la 
muerte. 


. Cerebro 


¡Aneurisma 


intracraneal 


Arterias 
cerebrales 


Figura 9.3.---Aneurisma cerebral. 
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3. SISTEMA VASCULAR CEREBRAL 


El aporte sanguíneo del cerebro proviene de 
dos sistemas que además se encuentran comuni- 


cados entre sí por el polígono de Willis (Sila y 
Schoenberg, 2011): 


— Carotideo (circulación anterior): formado 
por las carótidas derecha e izquierda 
aporta el 70 por 100 de la irrigación cere- 
bral. Una vez dentro del encéfalo, forman 
las carótidas internas, ramificándose en las 
arterias cerebrales anterior y media, que 
irrigan los lóbulos frontales, temporales y 
parietales. Durante su trayecto la arteria 
carótida interna da origen a ramas colate- 
rales, como la arteria oftálmica, que apor- 
ta la vascularización al nervio óptico y 
retina. 

— Vertebrobasilar (circulación posterior): 
aporta el 30 por 100 restante de la irriga- 
ción cerebral. Formado por las arterias 
vertebrales derecha e izquierda, se integra 
en una arteria basilar una vez dentro del 
encéfalo y se ramifica en las arterias cere- 
brales posteriores, que irrigan los lóbulos 

occipitales, La arteria basilar también es 
conocida como tronco basilar, porque irri- 
ga el tronco encefálico, crucial para la res- 
piración y deglución, entre otras cosas. A 
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logía de los ACV puede ser por isquemia o por hemorragia 
Gal A E Ripe ty a E 
gías que puedo Causar AGN son las malformaciones arteriovenosas y los aneurismas 


| evolución, los AVC se dividen en AIT o i 
en AIT o infarto cerebral propi i jó 
A E iamente dicho 
iT ser boli y con daño tisular evidente en neuroimagen) él uneni 
"se define actualmente comó ün episodi i f BA 
“cos que A ducer como un episodio breve de disfunción neurológica, con síntomas clini- 
A Hran mares de una hora, sin evidencia de infarto en técnicas de neuroimagen 


nivel del mesencéfalo, la arteria basilar se 
ramifica en las arterias cerebelosas. 

—— Polígono de Willis (o círculo arterial de la 
base del cerebro): los sistemas carotideo y 


Arteria 
comunicante 


Añistia anterior 


cerebral Arteria 
anterior cerebral 


Arteria media 


carólida 
interna 


Arteria Poligono 
comunicante de Willis 
posterior 


Arteria 
cerebral 
posterior 


Arteria 
basilar 


Figura 9.4.—Poligono de Willis. 
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vertebrobasilar están comunicados por este 
círculo arterial, que está formado por dos 
arterias cerebrales posteriores, dos arterias 
comunicantes posteriores, dos arterias ce- 
rebrales anteriores y una arteria comuni- 
cante anterior. El polígono de Willis es una 
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estructura importante para que, ante un 
posible déficit de aporte sanguíneo, las re- 
percusiones sean minimas gracias a la co- 
municación que establecen las diferentes 
arterias entre sí, supliendo unas el aporte 
sanguíneo de las otras: 30 


— El aporte sanguíneo del cerebro prov 


ene de dos sistemas: el carotideo (que aporta el 70 por 100 de 


la irrigación cerebral) y el vertebrobasilar (que aporta el 30 por 100 de la irrigación cerebral). 


— El sistema carotideo irriga la part 


fica en las arterias cerebrales anterior 


— El'sistema vertebrobasilar irriga la parte posterior del e 


> ramifica a su vez en la arteria cerebral posterior. 


-— El polígono de Willis comunica los sistemas carot 


+ to que asegura la d 


3.1. Irrigación cerebral de grandes 
arterias: anterior, media y posterior 


Tal y como se ha introducido anteriormente, 
los hemisferios cerebrales se encuentran irrigados 
(además de por la carótida interna y la arteria ba- 
silar) por tres grandes troncos arteriales en ambos 
hemisferios: la arteria cerebral anterior (ACA), la 
arteria cerebral media (ACM) y la arteria cerebral 
posterior (ACP). Estos troncos, a partir de ramas 
distales, irrigan la corteza cerebral (ramas distales 
corticales) y el diencéfalo, ganglios basales, cápsu- 
la interna y cuerpo calloso. A continuación se de- 
talla la vascularización de cada arteria cerebral 
(Sila y Schoenberg, 2011): 


— Arteria cerebral anterior (ACA): irriga la 
superficie medial anterior del cerebro (área 
entre las fisuras interhemisféricas que divi- 
de los dos hemisferios), los lóbulos fronta- 
les mesiales y orbitofrontales, giro cingula- 
do, cuerpo calloso y también se extiende a 
la parte medial de los lóbulos parietales, 
segmento anterior del fórnix, parte inferior 
y rostral del núcleo caudado y del putamen, 
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E ideo y vertebrobasilar, formando un anillo comple- 
istribución adecuada y homogénea de la vascularización encefálica = 


> anterior del encéfalo a través de la carótida interna, que se rami- 
yy Mediasi o 
ncéfalo a través de la arteria basilar, que se 


y el brazo anterior y rodilla de la cápsula 
interna. 

Arteria cerebral media (ACM): proporcio- 
na la circulación sanguínea a gran parte de 
ambos hemisferios cerebrales. Entra hori- 
zontalmente a lo largo de la base del cere- 
bro y, antes de penetrar en la cisura de Sil- 
vio, se ramifica basalmente en las pequeñas 
arterias (arterias perforantes), denomina- 
das lenticuloestriadas, que irrigan la cap- 
sula interna y los ganglios basales. Una 
vez la ACM alcanza la insula, esta se ra- 
mifica en la división superior e inferior. La 
división superior proporciona circulación 
sanguínea por encima de la cisura de Sil- 
vio, incluyendo la parte lateral del lóbulo 
frontal y también la parte lateral de los 
lóbulos parietales. La división inferior irri- 
ga las partes laterales del lóbulo temporal 
y partes posteriores del parietal, : 


Arteria cerebral posterior (ACP): irriga la 


parte mesial e inferior de los lóbulos tem- 
porales (incluyendo el hipocampo) y tam- 
bién la parte inferior, mesial y lateral de 
los lóbulos occipitales. 
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Pérdida de memoria caracterizado por p 
blemas de aprendizaje y retención a largo 
plazo de la información. aon 

— Son comunes los cambios de estado de ani-. 
mo con predominio de la sintomatologia 
depresiva. 


timulos irrelevantes. También heminegli- = — 
gencia contralateral. 

— Afasia motora transcortical. 

— Los déficits de memoria también pueden 
ser comunes, especialmente debidos a pro- 
blemas de recuperación de la información. 

-— Las lesiones mediales también pueden oca- 
sionar un síndrome de desconexión callosa 
caracterizado por apraxia de miembros su- 
periores y agrafía y anomia táctil debida a 
la desconexión entre el hemisferio derecho 
y las áreas del lenguaje del hemisferio iz- — Pérdida motora de la parte derecha de la 


Arteria cerebral anterior 


Za Arteria cerebral media 


Arteria cerebral posterior 


Si se ven afectadas zonas que irrigan áreas del 
territorio subcortical, se puede observar la siguien- 
te sintomatología: 


quierdo, donde la'mano derecha no puede 
seguir las órdenes del hemisferio izquierdo. 
La afectación de las conexiones frontopa- 
rietales puede dar lugar a un «síndrome 
de utilización», en el que el paciente tiene 
tendencia a utilizar objetos que están a su 
alcance sin que se le hayan dado instruc- 
ciones para su uso y sin una finalidad o 
intencionalidad real. 


4.2. Síndromes asociados a la ACM (Sila 


y Schoenberg, 2011; Junqué, 1994) 


cara, brazo y pierna (hemiparesia pura). 
Déficits motores debidos a alteración de 
los ganglios basales. 

Puede producirse una afasia leve, 
Cambios de estado de ánimo, con predo- 
minio de sintomatología depresiva. 


Los sindromes asociados a la ACM derecha 


son: 


La afectación de la corteza motora y sen- 
sorial primaria y córtex motor secundario 
provoca hemiparesia y hemianestesia con- 
tralateral (en este caso del lado izquierdo). 


. Heminegligencia izquierda. 


Distinguiremos entre la ACM izquierda y de- 
recha debido al amplio número de sintomatología 
asociada a esta arteria cerebral. 

Síndromes asociados a la ACM izquierda: 


Figura 9.5,—Territorios vasculares irrigados por las principales arterias. Los cuadrados indican las áreas cerebrales 
irrigadas por la arteria cerebral anterior, los triángulos indican las areas cerebrales irrigadas por la arteria cerebral media 
y los círculos las áreas cerebrales irrigadas por la arteria cerebral posterior. 


— Déficits visuoespaciales y visuoperceptivos. 

— Puede darse apraxia constructiva O apra- 
xia del vestir. 

— Alteraciones de memoria tanto de la capa- 


4, PRINCIPALES SÍNDROMES 


y Schoenberg, 2011; Junqué, 1994) 


— Alteraciones motoras y sensitivas del hemis- 


ferio contralateral por afectación de las zo- 
nas motoras y sensitivas primarias y áreas 
motoras suplementarias. 


— Cambios de humor y del comportamiento 


debido a lesiones prefrontales normalmen- 
te bilaterales. Puede observarse abulia, fal- 
ta de inotivación, falta de espontaneidad 


y, en casos extremos, mutismo. También se 


tamiento bizarro. 

Las lesiones orbitales y paralímbicas pue- 
den producir trastornos obsesivo-compul- 
sivos. 

También puede observarse alteración de 
funciones ejecutivas. 


- Alteraciones de la atención: lesiones en zo- 


nas mediales como el cingulado anterior 
ocasionan trastornos de atención (distrai- 
bilidad) y dificultades de inhibición de es- 
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La afectación de la corteza motora y sen- 


Las afasias son comunes, se puede obser- 
var desde afasia de Broca, Wernicke, afa- 
sia de conducción, nominal o afasia glo- 
bal. 


— También podemos observar el síndrome 


de Gerstmann (agnosia digital, desorien- 
tación derecha-izquierda y acalculia). 


— Apraxias ideomotoras y déficits visuo- 


constructivos. 


— Acalculia. 
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cidad de aprendizaje como de retención de 
la información a largo plazo. 


ARTERIALES puede observar en algunos casos desinhi- sorial primaria y córtex motor secundario — Anosognosia o déficit de conciencia de en- 
bición, impulsividad, pérdida de las nor- provoca hemiparesia y hemianestesia con- fermedad 
4.1. Síndromes asociados a la ACA (Sila mas del comportamiento social, compor- tralateral (derecha). — Alteraciones del estado de ánimo, carac- 


terizadas por hipomania, jocosidad, pero 
también puede observarse aplanamiento. 

También puede ser común la aprosodia re- 
ceptiva (si se afectan zonas inferiores) y 
aprosodia expresiva (si se afectan zonas: 
superiores) 

Si se ven afectadas zonas superiores, se pue- 
den observar alteraciones frontales, particu- 
larmente síndrome dorsolateral, dificultad 
en la resolución de problemas; alteración de 
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secuenciación, perseveración, alteración del 
razonamiento, 


Un AVC de la ACM derecha que irriga terri- 
torios subcorticales producirá: 


— Hemiparesia de cara, brazo, pierna con- 
tralateral, 

— Los infartos extensos pueden dar lugar a 
una heminegligencia izquierda. 

— También son posibles las alteraciones vi- 
suoconstructivas. 


4.3. Síndromes asociados a la ACP (Sila 
y Schoenberg, 2011; Junqué, 1994) 


Los trastornos asociados a esta arteria que 
irriga áreas posteriores son: 


— Alteraciones visuales. 

-— Agnosias visuales y acromatopsias. 

— Alexia sin agrafía o alexia pura en lesiones 
izquierdas. 

— Lesiones izquierdas también pueden pro- 
vocar anomia cromática (incapacidad de 
decir o señalar colores) por desconexión 
visuoverbal. 

— Afasia sensorial transcortical en lesiones 
izquierdas, sobre todo en infartos mas ex- 
tensos. 

— Alteraciones motoras y sensitivas de mano 
y cara del hemisferio contralateral pueden 
ser comunes si la lesión se extiende al ta- 
lamo y cápsula interna. 

— También se pueden observar alteraciones 
de la memoria verbal por lesiones izquier- 
das. Inicialmente se puede observar una 
amnesia global, que posteriormente evo- 
luciona a una incapacidad para realizar 
nuevos aprendizajes. 

— Aprosodia receptiva si la lesión es derecha, 

— Lesiones derechas también pueden produ- 
cir apraxia constructiva y alteraciones vi- 
suoespaciales y visoperceptivas. 

-— Alteración del estado de ánimo, destacando 
la sintomatología depresiva y la ansiedad, 


4.4. Síndromes asociados a la arteria 
basilar (Sila y Schoenberg, 2011) 


Los síndromes asociados a la arteria basilar 
pueden ser variables y pueden ir desde la ausencia 
de déficits, hasta síndromes asociados a alteracio- 
nes mesencefálicas, síndromes por afectación ta- 
lámica o afectación cerebelosa. Uno de los sin- 
dromes más incapacitantes es el denominado 
síndrome del cautiverio (conocido también como 
locked in syndrom), secundario a lesiones bilatera- 
les de la base del puente. En este síndrome el pa- 
ciente presenta anartria, disfagia y tetraplejia, y 
solo conserva movimientos verticales oculares, La 
afectación de las arterias cerebelosas da lugar a 
síndromes con afectación de la sensibilidad térmi- 
ca y dolorosa contralateral, y afectación ipsilate- 
ral de pares craneales. 


4.5. Síndromes asociados a la carótida 
interna (Sila y Schoenberg, 2011) 


Los sindromes asociados a la carótida interna 
pueden ser muy variables y pueden ir desde la au- 
sencia de sintomatología clínica (ya que en la ma- 
yoria de los casos la carencia de riego sanguíneo 
puede verse suplida por el polígono de Willis), 
hasta infartos incompletos por alteración de zo- 
nas limitrofes, o infartos masivos que impliquen 
todo el territorio de la ACM. 

Cuando el infarto es «incompleto», se ven 
afectadas zonas limítrofes irrigadas por la ACA- 
ACM y por la ACP-ACM, que irrigan parte de 
los lóbulos frontales, occipitales y parietales. 

El infarto «incompleto» del hemisferio iz- 
quierdo puede presentar la siguiente sintomato- 
logía: 


— Afasias transcorticales (mixta, motora o 
sensorial). 

— Sindrome de Gerstmann. 

— Agnosias. 

— También pueden observarse déficits de me- 
moria (capacidad de aprendizaje y memo- 
ria a largo plazo). 
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— Alteraciones motoras y sensoriales de- 
rechas. 


El infarto «completo» normalmente implica 
territorios irrigados por la ACA y la ACM iz- 
quierda, pudiéndose observar la siguiente sinto- 
matología clínica: 


— Hemiplejia y hemihipoestesia derechas. 

— Afasia de Broca o afasia global. 

— Síndrome de Gerstmann. 

— Apraxias ideomotoras, ideatorias y cons- 
tructivas (por lesión frontal y parietal). 

— Alteraciones ejecutivas (síndrome frontal 
dorsolateral). 

— Déficits de memoria verbal, 


El infarto «incompleto» de la carótida interna 
derecha puede manifestarse con los siguientes sin- 


tomas: 


E La ACA irriga a principalmente lóbulos: frontales: y parietales y zonas . basales. Los AVC asociados a. 
esta arteria: Poean alteraciones motoras y: sensitivas, alteraciones frontales, deficits memoria: 


-y apraxia: 


CONCEPTOS CLAVE a 


¿La ACM irriga gran parte de ambos hemisferios cerebrales, zonas frontales, parietal 


— Aprosodia motora (aunque también p 
de observarse afasia motora o mixta trans- 
cortical). : 

— Alteraciones motoras y sensoriales dee. 
chas. 

—— Anosognosia. 

— Hemingligencia izquierda. 

— Apraxia ideatoria y constructiva (por le- 
siones derechas frontales y parietales). 

— Déficits de memoria visual/visuoespacial. 


Tras un infarto «completo» de la carótida in- 
terna derecha se pueden observar los siguientes 
síntomas: 


— Hemiplejia y hemihipoestesia izquierdas. 
— Aprosodia receptiva y expresiva. 

— Apraxia constructiva. 

— Síndrome frontal dorsolateral. 

— Déficits de memoria visual/visuoespacial. 


gas, apraxias, alteraciones motoras y sensitivas, alteraciones de memoria, ¿déficits vi 


a a y le alteraciones del estado: de ánimo. 


O Ediciones Pirámide 


Se ot Pape Ga. A A E at 


O blemas motores y sensitivos, alteraciones ties o: de memoria. 


is 


170 / Manual de neuropsicología 


5. ALTERACIONES VASCULARES 
DE PEQUEÑO VASO 


5.1. Infarto lacunar y principales 
síndromes lacunares 


Se asocian a lesiones de sustancia blanca y se 
define como un infarto isquémico de tamaño entre 
2-20 mm de diámetro, producido por la oclusión 
de arteriolas cerebrales perforantes que irrigan la 
región subcortical del cerebro, la profundidad de 
la sustancia blanca, ganglios basales y protuberan- 
cia (Sila y Schoenberg, 2011). 


horas de déficit neurológico. 


TABLA 9.1 


Criterios diagnósticos de un infarto lacunar 


Diagnóstico de infarto lacunar clásico establecido con exploración precoz. Síndromes clásicos Fisher”. Más de 72 


Aproximadamente un 20 por 100 de todos los 
AVC isquémicos son de tipo lacunar y es una pa- 
tología que está muy relacionada con la hiperten- 
sion arterial. A pesar de ser una entidad clínica | 
favorable (un 70 por 100 de los pacientes son asin- 


tomáticos), no es benigna, ya que se ha demostra- 


do mediante técnicas de neuroimagen que hay ` 
infartos silenciosos posteriores al evento agudo, `: 


por lo que aproximadamente el 15-20 por 100 de 
los pacientes con infartos lacunares evolucionan 
hacia un déficit cognitivo y demencia (Arboix, 
Díaz Pérez-Sempere y Alvarez-Sabin, 2004). 


Ausencia de disfunción cortical (afasia, agnosia, apraxia, crisis fócales o generalizadas, alteración de la percepción) 


Neuroimagen: lesión subcortical menor de 20 mm o normal. 


Ausencia de fuente emboligénica y estudio no invasivo carotídeo con estenosis menor de 30 por 100 (discutible) 


* El doctor Miller Fisher (Fisher, 


de 85. 


A continuación se describen los síndromes la- 
cunares clásicos y su sintomatología clínica aso- 
ciada (Arboix, Díaz Pérez-Sempere y Álvarez- 
Sabin, 2004): 


Síndrome motor puro 


Es el sindrome mas frecuente y se asocia a 
lesiones que afectan a la base de la protuberancia 
troncoencefálica y cápsula interna. Hay parálisis 
unilateral de cara, brazo y pierna, sin alteracio- 
nes sensitivas ni defectos de campo visual o dé- 
ficit cognitivo. Pueden presentarse parestesias e 
hipoestesias transitorias. Este síndrome tiene 


una evolución favorable en la mayor parte de los 
casos. 


Historia de hipertensión arterial y diabetes mellitus favorecen el diagnóstico. 


Sais a promos ae Rie describió los primeros síndromes lacunares (20 síndromes distintos clínico-anatomopa- 
i progreso de las descripciones y el uso de neuroimagen con mayor sensibilidad y especificidad, se describen más 
, s 


Síndrome sensitivo puro 


_ Se asocia a lesiones del núcleo ventral poste- 
rior lateral del tálamo. Se presenta hipoestesia 
aislada sin compromiso motor, cerebelar, disar- 
tria, nistagmo, defecto visual o cognitivo. La hi- 
poestesia de algunos dedos se puede asociar a le- 
sión cortical parietal. Puede asociarse a dolor 
neuropático y, si se ven afectadas todas las moda- 
lidades de sensibilidad, se puede deber a una is- 
quemia con mayor alcance del tálamo o de las 
proyecciones tálamo-corticales, 


Sindrome sensitivo-motor 


Debido a lesiones ubicadas en región tálamo- 
capsular, corona radiada, cápsula interna, núcleo 
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caudado, núcleo lenticular, puente y bulbo. Hay 
compromiso tanto motor como sensitivo en gra- 
dos variables. La evolución es favorable y los pa- 
cientes presentan escasas secuelas. 


Hemiparesia atáxica 


Las lesiones se localizan en cápsula interna, el 
tálamo, la corona radiata o protuberancia, aun- 
que también pueden verse afectadas las vías cor- 
ticopontocerebelosas. Los síntomas combinan la 
hemiparesia con la ataxia cerebelosa ipsilateral. 


Disartria-mano torpe 


Las lesiones se localizan a nivel de protube- 
rancia o rodilla de la cápsula interna. Constituye 
un cuadro clínico donde predomina una disartria 
moderada o grave, con paresia facial central, hi- 
perreflexia homolateral con signo de Babinski y 
lentitud y torpeza motora en la mano, que se ma- 
nifiesta en la ejecución de tareas manuales que 
requieren habilidad (más evidente en la escritura), 
sin objetivarse un déficit motor importante aso- 
ciado. 


5.2. Leucoaraiosis 


La leucoaraiosis hace referencia a las altera- 
ciones de pequefio vaso, que se visualizan como 
lesiones de pequeño tamaño, localizadas princi- 
palmente en regiones periventriculares o subcor- 
ticales (territorio de distribución de las arterias 
perforantes procedentes del polígono de Willis, 
ACM o sistema vertebrobasilar). Uno de los fac- 
tores de riesgo más importantes en la patogenia 
de la leucoaraiosis es la tensión arterial. Se obser- 
va un efecto en U en el que tanto cifras elevadas 
como bajas de tensión arterial se asocian con un 
mayor grado de leucoaraiosis, Otro factor de ries- 
go asociado a la leucoaraiosis es la diabetes. Sue- 
len ocasionar déficit neurológico de más de 24 
horas de duración. La hipótesis más aceptada 
para explicar la Jeucoaraiosis es la isquemia cró- 
nica (Jimenez et al., 2008). 
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La combinación de leucoaraiosis e infartos la 
cunares se observa con frecuencia, aunque seat 
enfermedades algo distintas. El infarto lacunar se 
relaciona con una oclusión aguda del pequeño 


vaso más marcada y en una región concreta, mien- 
tras que el estado isquémico más leve pero mante- i 


nido en el tiempo contribuiría al desarrollo de la 
leucoaraiosis. Aun así, la combinación de ambos 
factores no es infrecuente y se asocia a demencia 
de etiología vascular (Jimenez et al., 2008). 

La leucoaraiosis se asocia a un perfil de alte- 
ración frontosubcortical, caracterizado principal- 
mente por enlentecimiento de la velocidad del 
procesamiento de la información, alteración de la 
atención y funciones ejecutivas, aunque también 
se pueden observar alteraciones de la memoria. 
Se ha observado que la localización de las lesiones 
es importante para explicar algunos déficits cog- 
nitivos. Las lesiones periventriculares de sustancia 
blanca y cambios en el cuerpo del ventrículo late- 
ral se asocian a alteraciones en la capacidad de 
aprendizaje y velocidad del procesamiento, Otros 
factores que influyen en las alteraciones cogniti- 
vas de los pacientes con leucoaraiosis son la edad, 
el número de lesiones y grado de atrofia cortical 
y el volumen de la lesión de la sustancia blanca. 
Se ha observado que el volumen de los cambios 
en la sustancia blanca se incrementa con la edad 
y es mayor en la región frontal (quizás debido a 
que esta región acumula mayor sustancia blanca). 
Se ha sugerido que se requiere que los cambios en 
sustancia blanca sobrepasen un determinado um- 
bral para que se evidencie alteración cognitiva 
(Jimenez et al., 2008). 


5.3. Enfermedad de Binswanger 


La enfermedad de Binswanger es una leucoen- 
cefalopatia periventricular isquémica que se inicia 
a partir de los 50-65 años de edad. Se ha compro- 
bado que el 94 por 100 de los pacientes con esta 
enfermedad son hipertensos. Sin embargo, tam- 


bién existen otros factores de riesgo asociados a: 


la patología vascular, como la diabetes, trombosis 
e hiperlipidemia. 
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La neuroimagen en la enfermedad de Bins- 
wanger muestra infartos lacunares múltiples, 
daño extenso en sustancia blanca y ganglios ba- 
sales, leucoaraiosis alrededor de astas frontales y 
regiones parietooccipitales y alteración de dilata- 
ción ventricular. En muchos pacientes con enfer- 
medad de Binswanger se ha encontrado angiopa- 
tia amiloide cerebral. También algunos autores 
asocian el CADASIL (del inglés Cerebral Autoso- 
mal Dominant Arteriopathy with Subcortical In- 
Jarcts and Leukoencephalopathy) a la enfermedad 
de Binswanger, ya que ambas patologías son muy 
similares en los hallazgos de neuroimagen. 

A nivel clínico se asocia con trastornos disfá- 
sicos, enlentecimiento de la velocidad del procesa- 
miento, problemas de memoria, hemianopsia, he- 
miparesia, junto con ataques de apoplejía, crisis 
epilépticas y períodos de agitación psicomotora. 
También se evidencia apatía y pérdida de la moti- 
vación (Caplan, 1995). 


5.4. CADASIL 


La arteriopatía cerebral autosómica dominan- 
te con infartos subcorticales y leucoencefalopatía 
(CADASIL) es una enfermedad cerebrovascular 
hereditaria poco frecuente, debida a una mutación 
del gen Notch3 en el brazo corto del cromosoma 
19. Esta arteriopatia cerebral produce infartos 
subcorticales recurrentes y alteraciones de la sus- 
tancia blanca similares a la enfermedad de Bin- 
swanger, con la diferencia de que estos pacientes 
no presentan hipertensión arterial, hipercolestero- 
lemia, diabetes ni riesgo de enfermedad cerebro- 
vascular (Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). 

A nivel de neuroimagen, presentan lesiones 
hiperintensas a nivel bilateral, que afectan a la 
sustancia blanca periventricular, y lesiones muy 
evidentes a nivel de los polos temporales anterio- 
res a nivel bilateral y capsulas externas. Algunos 
autores también señalan la presencia de lesiones 
frontales y temporales, lo que se correspondería 
con disfunción temporofrontosubcortical (Ríos- 
Lago, Benito-León, Paúl-Lapedriza y Tirapu-Us- 
tárroz, 2008). 


a een tne 


Las manifestaciones clinicas comienzan en 
torno a los 40-45 afios en forma de migrafias con 
auras y accidentes cerebrovasculares isquémicos 
transitorios que provocan alteraciones cognitivas, 
del comportamiento y finalmente demencia. La 
muerte de estos pacientes sobreviene alrededor de 
la sexta década de la vida. La migraña y los tras- 
tornos psiquiátricos (normalmente trastornos de- 
presivos) aparecen en la mayor parte de los pa- 
cientes. Y en algunos de ellos también se puede 
observar epilepsia, casi siempre en períodos tar- 
díos de la enfermedad (Ríos-Lago, Benito-León, 
Paúl-Lapedriza y Tirapu-Ustárroz, 2008; Jurado, 
Mataró y Pueyo, 2013). 

El perfil neuropsicológico de estos pacientes se 
asocia a demencia por lesiones en sustancia blan- 
Ca, y se caracteriza por alteraciones de la veloci- 
dad del procesamiento de la información, proble- 
mas atencionales, de memoria (con predominio de 
alteración de recuperación de la información) vi- 
suoespaciales, y ejecutivos (Ríos-Lago, Benito- 
León, Paúl-Lapedriza y Tirapu-Ustárroz, 2008). 


6. INFARTO ÚNICO EN LUGAR 
ESTRATÉGICO 


Es un AVC asociado a una zona anatómi- 
camente relevante para producir deterioro cogni- 
tivo. Está producido por infartos de vaso grande o 
vaso pequeño localizados en áreas de gran funcio- 
nalidad cognitiva como el giro angular, arteria ce- 
rebral anterior, media derecha, oclusión carotidea 
bilateral, lóbulo parietal, lesiones fronto-basales e 
infartos bilaterales talámicos (Chui Helena, Niel- 
sen-Brown, 2007; Chui, 2005). 

En relación a los infartos talámicos, los pa- 
cientes con infartos que afectan a los núcleos ta- 
lámicos dorsomediales pueden presentar serias 
alteraciones ejecutivas y amnesia profunda simi- 
lar a la que presentan los pacientes con lesiones 
temporales mediales. A diferencia de los pacien- 
tes amnésicos por lesión temporal, las amnesias 
talámicas presentan déficits disejecutivos y con- 
ductas similares a las observadas en pacientes 
frontales. En infartos talámicos también se ob- 
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serva apatía, falta de motivación y espontanei- 
dad y somnolencia. Un síndrome característico 
de los infartos talámicos posteriores es el de sín- 
drome de Dejerine-Roussy, caracterizado por: 
hemiparesia leve transitoria, hemicoreoatetosis, 
hemihipoestesia, hiperalgesia, alodinia y hemia- 
taxia con astereognosia de intensidad variable 
(Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). El volumen de 


ae 


la lesion talámica y la lateralidad parecen jugar. 
un papel importante en la presentación y grave- 
dad de la sintomatología clínica. Un volumen dé 
infarto talámico superior a 55 mm? representa 
un umbral para el declive cognitivo abrupto y los 
infartos izquierdos producen mayor patología 
cognitiva que los derechos (Jurado, Mataró y 
Pueyo, 2013). 


— El infarto lacunar y la leucoaraiosis son enfermedades 
patologías se puede observar con frecuencia... 


de pequeño vaso y la combinación de ambas 


— La enfermedad de Binswanger es una leucoencefalopatía periventricular isquémica que: produce 
demencia y que a nivel clínico se asocia con trastornos motores, alteraciones disfásicas, enlenteci- 
miento de la velocidad del procesamiento, problemas de memoria, crisis epilépticas y: aplanamiénto E 
emocional. ; : E ice eR Pee 

— EI CADASIL es una enfermedad cerebrovascular hereditaria debida a una mutación del gen Notch3: 
en el brazo corto del cromosoma 19. Produce demencia y se caracteriza por alteraciones de la ve- 


locidad del procesamiento de la información, problemas atencionales, de memoria, visuoespaciales, ; 


y ejecutivos. 
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«La principal diferencia entre el AIT y un in- 
farto cerebral es: 


a) El tiempo de evolución menor de 24 horas. 

b) Etiología y mecanismo de producción. 

c) La sintomatología del AIT aparece des- 
pués de 24 horas. 


Señala la opción incorrecta respecto a la he- 
morragia cerebral: 


a) Es una extravasación de sangre dentro 
del parénquima cerebral. 

b) Se asocia a hipertensión. 

c) No producen ningún síntoma de grave- 
dad clínica. 


La definición «trastorno que implica el en- 
sanchamiento localizado de uno o más vasos 
sanguíneos del cerebro» corresponde a: 


a) Infartos lacunares. 
b) Aneurisma cerebral. 
c) CADASIL. 


Los infartos talamicos dorsomediales pueden 
provocar: 


| a) Amnesia profunda. 


PREGUNTAS AUTOEVALUACION 


b) Parálisis pseudobulbar. 
c) Apraxias severas. 


¿Cual de los siguientes ACV puede produ- 
clr una mayor y más severa sintomatología 
cognitiva?: 


a) Infarto en la ACP derecha. 

b) Infarto en la ACM izquierda. 

c) Infarto incompleto de la carótida de- 
recha. 


La alteración genética del mutación del gen 
Notch3 en el brazo corto del cromosoma 19 
se asocia a: 

a) Leucoaraiosis. 


b) Binswanger. 
c) Ninguna de las anteriores. 


¿Cuál de las siguientes variables forma parte 
del diagnóstico del infarto lacunar?: 


a) Sintomatologia clínica de alteraciones 
corticales. 

b) Historia de hipertensión arterial y diabe- 
tes mellitus. 

c) Infartos masivos corticales, 
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1. INTRODUCCIÓN 

La epilepsia es una de las principales enfer- 
medades neurológicas crónicas y afecta por igual 
a hombres y mujeres de cualquier edad. Se define 
como una alteración del cerebro caracterizada 
por una predisposición duradera para generar 
crisis epilépticas y por sus consecuencias neuro- 
psicológicas, psicológicas y sociales. La defini- 
ción de epilepsia requiere la aparición de, al me- 
nos, una crisis epiléptica. Una crisis epiléptica es 
la presencia transitoria de síntomas y/o signos 
debidos a una actividad anormal excesiva y sin- 
crónica del cerebro. El conocimiento de la fisio- 
patología de la epilepsia es incompleta y un úni- 
co mecanismo como causa es poco probable 
(Fisher et al., 2005). 

El tipo más frecuente de epilepsia es la epilep- 
sia idiopática, es decir, la que no tiene una causa 
identificable. Las epilepsias con causas conocidas 
se denominan epilepsias secundarias o sintomáti- 
cas y pueden ser causadas por: 


— Daño cerebral por lesiones prenatales o pe- 
rinatales (por ejemplo, asfixia o traumatis- 
mos durante el parto, bajo peso al nacer). 

— Malformaciones congénitas o alteraciones 
genéticas con malformaciones cerebrales 
asociadas, 

— Traumatismo craneoencefálico (TCE) grave. 

— Accidente cerebrovascular. 

-— Infecciones cerebrales como las meningitis 
y encefalitis o la neurocisticercosis. 
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— Algunos síndromes genéticos. 
-— Tumores cerebrales. 


2. DEFINICIÓN CLÍNICA DE LA EPILEPSIA 


Con el objetivo de proporcionar definiciones 
más prácticas y operativas para realizar una va- 
loración y diagnóstico clínico eficaces de las cri- 
sis epilépticas, Fisher et al. (2014) establecieron 
que la epilepsia es una enfermedad del cerebro 
que se puede definir por cualquiera de estas con- 
diciones: 


1. Al menos dos crisis epilépticas no provo- 
cadas o reflejos que aparecen distancia- 
dos entre sí durante un período superior 
a 24 horas. 

2. La presentación de una crisis más una pre- 
disposición permanente (> 60 por 100 a 10 
años) a generar más crisis (ejemplo: anor- 
malidades en el encefalograma —EEG— 
en estudios de neuroimagen, genéticos, en- : `; 
tre otros). ER 

3. Diagnóstico de síndrome epiléptico. =.: 


Esta nueva definición considera, además, que : E 


la epilepsia se puede diagnosticar en aquellas per- 
sonas que han sufrido un síndrome epiléptico con. 
independencia de su edad (es decir, incluso en... 


aquellas edades en que no es aplicable el diagnós- ae 
tico de epilepsia) o en aquellas personas que no _ 
han sufrido una crisis epiléptica desde hace 10 _ 


a 178 f Manual de neuropsicología 


años, y sin tratamiento antiepiléptico en los últi- 
mos 5 años. 

La mayoría de epilepsias (sobre todo las idio- 
páticas) suelen presentarse con auras, que se defi- 
nen como la sensación o fenómeno subjetivo que 
precede a los ataques epilépticos, siendo muy va- 
riadas y dependientes de la zona epileptógena. 


ción). 


Crisis tónico-clónicas (en cualquier combina- 


3. TIPOS DE CRISIS EPILÉPTICAS 


La Liga Internacional contra la Epilepsia (In- 
ternational Leage Against Epilepsy —ILAE—) ha 


propuesto una clasificación general de los distin- ` 


tos tipos de epilepsia tal y como se especifica en 
la tabla 10.1 (Berg et al., 2020): 


TABLA 10.1 


Ausencias, 


+ 


Típicas. 

Atipicas, 

Con caracteristicas especiales: ausencias mio- 
clónicas y mioclónicas palpebrales, 


Crisis generalizadas | Crisis clónicas, 


— 


Crisis tónicas. 


Crisis atónicas. 


4 


Crisis mioclénicas. 


ie 


Mioclónicas, 
Mioclónicas atónicas. 


Mioclónicas tónicas. 


Lóbulo temporal. 
Lóbulo frontal. 
Lóbulo parietal. 
Lóbulo occipital. 


Crisis focales 


Espasmos epilépticos. 
Otros. 


Desconocidas 


4, CRISIS EPILEPTICAS GENERALIZADAS 


Las crisis epilépticas generalizadas son aquellas 
en las que desde el inicio los hallazgos clínicos y 
electroencefalográficos sugieren la par ticipación de 
los dos hemisferios cerebrales, es decir, signos mo- 
tores (en la mayoría de los casos) y patrones elec- 
troencefalográficos bilaterales. Como hemos dicho, 
se presentan con sintomatología motora (tónicas, 
clónicas, tónico-clónicas, atónicas y mioclónicas), o 


como una alteración de la conciencia pura (ausen- 
cias). 

A continuación se describen brevemente los 
síntomas asociados a cada tipo de fenomenología 
motora (Schoenberg, Werz y Drane, 2011; Mer- 
cadé-Cerdá et al., 2012): 


-— Crisis tónicas: se observa rigidez, contrac- 
ción muscular de segundos, aunque oca- 
sionalmente se puede prolongar unos mi- 
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nutos, Si el paciente está de pie, puede caer 
al suelo y lesionarse. 

Crisis clónicas: movimientos alternativos 
de flexo-extensión, con sacudidas rítmicas 
de los cuatro miembros simultáneamente, 
Es habitual que se acompañe de mordedu- 
ra de lengua y labios e incontinencia uri- 
naria. 

Crisis tónico-clónicas: en la primera fase 
(tónica) el paciente se pone completamente 
rígido, con los brazos y las piernas extendi- 
dos. Al cabo de unos segundos o minutos 
continúa con lh segunda fase (clónica), en 
la que realiza contracciones bruscas de las 
cuatro extremidades. Finalmente, en la fase 
postictal, el paciente pasa por un período 
de estupor con hipotonia, sialorrea (inca- 
pacidad de retener la saliva en la boca) e 
incontinencia vesical, hasta llegar a una re- 
cuperación gradual de la normalidad en 10- 
20 minutos. 


— Crisis mioclónicas: se produce una sacudi- 


da brusca instantánea de todo el cuerpo o 
bien de una parte del cuerpo (contraccio- 
nes musculares que duran milisegundos), 
sobre todo de los miembros superiores, que 
provocan una caída al suelo de la persona. 


— Crisis atónicas: la persona cae bruscamen- 


te por pérdida del tono muscular y de la 
conciencia durante muy pocos segundos y 
se recupera instantáneamente. Su grave- 
dad reside en el gran riesgo de heridas o 
golpes en la cabeza. 


La epilepsia es un trastorno en el que la actividad cerebral se vuelve anormal A 
convulsiones, alteraciones del comportamiento y de las sensaciones y a veces pérdi ida de con: 


ciencia... 
De forma. gene 
foċales;, 


CONCEPTOS CLAVE _ 
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Las crisis generalizadas que aparecen con sin- 
tomas no convulsivos son las denominadas crisis 
de ausencia. Estas crisis de ausencia, a su vez, se 
pueden clasificar en tipicas, atipicas y con carac- 
teristicas especiales (mioclónicas): 


— Típica: implica la desconexión brusca de 
la conciencia y tiene una duración muy 
corta (inferior a 45 segundos), que se pue- 
de confundir con distracciones. Habitual- 
mente se produce una pérdida de memoria 
de lo que ha sucedido durante la crisis, 
Son frecuentes los automatismos manua- 
les y la perseveración de los comporta- 
mientos anteriores al inicio de la crisis, 
Este tipo de crisis solo son detectables me- 
diante EEG. 

— Atípica: la desconexión de la conciencia 
no es tan brusca en este tipo de crisis. La 
pérdida de conciencia puede ser mínima, 
de manera que la persona continúe con su 
actividad, aunque de forma más lenta o 
cometiendo errores. Los pacientes presen- 
tan pérdida del tono de la cabeza, tronco 
o alguna de las extremidades (normalmen- 
te de forma gradual) y contracciones mio- 
clónicas sutiles, 

— Con características especiales (miocloni- 
cas): consisten en contracciones bruscas 
bilaterales breves de la espalda, brazos. 
También pueden aparecer mioclonías pe- 
riorales, de la cabeza y piernas. La afecta- 
ción del nivel de conciencia es variable. 


lo que provoca __ 


se distinguen dos ‘grandes tipos de epilepsias: las crisis is generalize las sy! las crisis © 


Las crisis epilépticas generalizadas afectan a ambos hemisferios cerebrales: mientras que las crisis 


focales se inicial 


egión concreta del cerebro y afectan a un hemisferio cerebral. 


Las crisis Sa peaa prononarse con sintomatologia motora o como crisis de a ausencia. 
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5. CRISIS EPILÉPTICAS FOCALES 


Las crisis focales se originan en un área con- 
“creta del cerebro de un hemisferio cerebral y pue- 
den ser limitadas o ampliamente distribuidas. A 
continuación se describirá la sintomatología mo- 
tora y/o cognitiva de las principales epilepsias fo- 
cales. 


5.1. Epilepsia del lóbulo temporal (ELT) 


La ELT es el tipo de epilepsia más común, 
representando en torno al 70 por 100 de las epi- 
lepsias focales. Se han descrito varios tipos de cri- 
sis epilépticas temporales, en referencia a las re- 
giones del lóbulo temporal implicadas y sus 
manifestaciones clínicas, aunque en la actualidad 
se reconocen dos: las crisis epilépticas que impli- 
can la corteza temporal lateral (epilepsia tempo- 
ral lateral —ETL-—) y la epilepsia del lóbulo tem- 
poral mesial (ETM) (Schoenberg, Werz y Drane, 
2011; Mercadé-Cerdá et al., 2012). La aparición 
de auras suele ser diferente en la ETL respecto a 
la mesial. En la ETL se suelen producir auras vi- 
suales y auditivas; si son auditivas y se dan en un 
solo oído sugieren que el inicio de las crisis se da 
en el lóbulo contralateral. En este caso las auras 
tienen una duración corta y la alteración de la 
conciencia se instaura antes, En las crisis epilép- 
ticas mesiales las auras se caracterizan por sensa- 
ción epigástrica, gusto o percepción olfatoria desa- 
gradable, molestias abdominales o experiencias de 
dejá vu o jamais vu y miedo. Pueden aparecer 
de manera aislada o pueden mostrar una parada 
del comportamiento, con alteración progresiva del 
estado de la conciencia y automatismos oroali- 
mentarios (masticar, tragar, movimiento de len- 
gua y labios) o automatismos de miembros supe- 
riores (Mercadé-Cerdá et al., 2012). 

Aproximadamente la mitad de los pacientes 
con ETM presentan esclerosis hipocampal/me- 
sial, que significa la pérdida de células tanto de 
glia como de neuronas en el área del hipocampo 
y giro dentado. Este tipo de atrofia en un 30 por 
100 de los casos suele aparecer después de convul- 


siones febriles complicadas, y con menos frecuen- 
cia pueden aparecer después de una meningitis, 
TCE o complicaciones perinatales (Berg, 2008). 
La etiopatogenia de la esclerosis hipocampal en 
estos pacientes todavía es desconocida, y no se 
sabe si la lesión es una causa o consecuencia de 
las crisis epilépticas repetidas en largos períodos 
de tiempo. 

Las alteraciones asociadas a la ELT son las 
más descritas y conocidas, gracias al estudio del 
famoso caso clínico HM (más conocido como 
HM -—Scoville y Milner, 1957; véase también el 
capítulo 4: «Alteraciones de la memoria: amne- 
sia»—). Las alteraciones de la capacidad de apren- 
dizaje y consolidación de la información del ma- 
terial episódico son las más frecuentes en estos 
pacientes y se relacionan con la lateralidad de las 
crisis epilépticas. Los pacientes con EET izquier- 
das presentan una mayor alteración del aprendi- 
zaje y consolidación de la información verbal, 
mientras que los pacientes con lesiones derechas 
presentan los mismos déficits, pero de forma más 
pronunciada para el material visual. Habitualmen- 
te estos déficits de memoria episódica se ponen de 
manifiesto en condiciones demoradas (30 minutos 
o más) de recuerdo libre, con claves o reconoci- 
miento. De hecho, en algunas ocasiones este défi- 
cit de memoria no se muestra en las pruebas de 
recuerdo a largo plazo que se realizan en la eva- 
luación neuropsicológica habitual. Actualmente se 
habla de que los pacientes con ELT presentan un 
fenómeno denominado long term amnesia, el cual 
muestra alteraciones especificas en memoria re- 
mota (de información adquirida días, semanas o 
meses antes), mientras que la memoria demorada 
a los 30 minutos, tal y como se evalúa en la prác- 
tica clínica habitual, se encontraría preservada. 
Como hipótesis explicativa de este fenómeno se 
describe la existencia de un ritmo acelerado de ol- 
vido durante el período de consolidación, en el 
que no solo las alteraciones anatómicas en el ló- 
bulo temporal juegan un papel importante en la 
pobre consolidación de la información, sino tam- 
bién procesos neurofisiólogicos, como una posible 
desincronización de las ondas gamma en la corte- 
za entorrinal y el hipocampo. Por otra parte, exis- 
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ten trabajos que han comprobado la existencia de 
una relación negativa entre la frecuencia de las 
crisis y el rendimiento amnésico de los pacientes 
con ELT y que muestran que a mayor número de 
crisis, peor rendimiento en tareas de memoria epi- 
sódica (Alvarez-Carriles et al., 2008). 

Los problemas de lenguaje expresivo (denomi- 
nación) también son evidentes en estos pacientes, 
que, al igual que los problemas de memoria, mues- 
tran una lateralización clara, ya que los pacientes 
con epilepsias izquierdas muestran un mayor défi- 
cit en denominación (anomia), por confrontación 
visual con los pacientes don epilepsias derechas, La 
etiología exacta de la anomia en los pacientes diag- 
nosticados de ELT se encuentra todavía por deter- 
minar, aunque parece ser secundaria a un proble- 
ma de memoria semántica, también característico 
de estos pacientes (Álvarez-Carriles et al., 2008). 

Los pacientes diagnosticados de ELT refrac- 
tarios a los fármacos antiepilépticos (FAES) son 
buenos candidatos a la cirugía de la epilepsia. 
Una de las utilidades de la valoración neuropsi- 
cológica es determinar la lateralidad de las fun- 
ciones de memoria y lenguaje. En este sentido, los 
test que valoran la denominación, en especial el 
test de denominación de Boston (BNT, del inglés 
Boston Naming Test) se ha mostrado sensible para 
valorar la lateralización de las funciones de len- 
guaje de forma preoperatoria por encima de las 
pruebas de memoria a largo plazo (MLP). Los 
pacientes con ELT también presentan alteracio- 
nes en la fluidez verbal, como generar items por 
categorías semánticas (animales o frutas y verdu- 
ras) o fonéticas (palabras que empiecen por la F, 
A, S), pero estas pruebas de fluidez no se han 
mostrado tan sensibles a la lateralización del len- 
guaje, probablemente debido a que son pruebas 
que dependen para su ejecución de un componen- 
te ejecutivo de localización frontal (Alvarez-Ca- 
rriles et al., 2008). 

Los déficits frontales (ejecutivos) y atenciona- 
les pueden ser también evidentes en pacientes con 
ELT, debido al amplio rango de conexiones entre 
ambos lóbulos (frontal y temporal). En este sen- 
tido, los estudios de neuroimagen funcional han 

observado un hipometabolismo en zonas frontales 
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ropsicológicos en los que se sugiere 
neuropsicológico de alteración frontotemporal e 
pacientes diagnosticados de ELT. EERS 
Finalmente, aunque menos descritas, se han 
observado alteraciones visuoespaciales y visuoper- 
ceptivas en pacientes con ELT de hemisferio no. 
dominante (Alvarez-Carriles et al., 2008), aunque 
estos resultados son poco consistentes, debido a 
que muchas de las tareas utilizadas para valorar 
la memoria visual son poco específicas e implican 
en muchas ocasiones un procesamiento verbal del 
material a aprender, En un estudio en el que se 
utilizaron pruebas de aprendizaje visual que impe- 
dían la codificación verbal de los estímulos se ob- 
servó un peor rendimiento en los pacientes con 
epilepsia derecha en comparación con los pacien- 
tes de epilepsia izquierda, mejorando de esta for- 
ma la capacidad lateralizadora de las tareas de 
aprendizaje visual (Frisch y Helmstaedter, 2014). 


5.2. Epilepsia del lóbulo frontal (ELF) 


Representa en torno al 15-20 por 100 de las 
epilepsias focales y en este tipo de crisis predomi- 
na la clínica motora y se asocian a un menor gra- 
do de cofusión postictal. Debido al considerable 
volumen del lóbulo frontal, pueden describirse 
varios subtipos de crisis según su localización 
(Schoenberg, Werz y Drane, 2011; Mercadé-Cerdá 
et al., 2012): 


— Area motora primaria: presencia de activi- 
dad tónica o mioclónica. Los movimientos 
empiezan en un grupo muscular y se propa- 
gan a músculos adyacentes (de acuerdo a su 
posición en el homúnculo motor). También 
se pueden producir alteraciones sensoriales: 
aisladas en combinación con las motoras. 

— Área premotora: se caracterizan por el ini- 
cio y retirada brusca de posturas tónicas y 
asimétricas que duran segundos. También 
son habituales los automatismos violen- 


:..182:/. Manual de neuropsicología 


tos, preferentemente proximales en miem- 
bros inferiores, como pélvicos, pedaleo o 
pataleo. Se asocian a la interrupción del 
lenguaje o a palilalia en el hemisferio do- 
minante, y también a la postura del espa- 
dachín (o fencing posture), que se caracte- 
riza por una elevación de la extremidad 
superior contralateral a la descarga, con 
elevación de la cabeza y de los ojos al mis- 
mo lado (como si el paciente mirara su 
brazo levantado), con el puño cerrado. 

Área orbitofrontal: pueden producir una 

disminución del nivel de conciencia, auto- 

matismos gestuales repetitivos al inicio, 
alucinaciones olfatorias, ilusiones, signos 

y síntomas autonómicos (enrojecimiento 

facial, sudoración, piloerección). 

— Área frontopolar: son las que con mayor 
frecuencia adoptan la semiología de crisis 
tónico-clónicas generalizadas por su rápida 
propagación contralateral. Se caracterizan 
por ideas parásitas, automatismos gestua- 
les, alteraciones de la conciencia, caracte- 
rísticas autonómicas y movimientos con- 
vulsivos axiales con caídas. 

— Area dorsolateral: si afecta al hemisferio 
dominante y al área de Broca, se puede ob- 
servar afasia. También se observan signos 
motores tónicos de las extremidades, y con 
menos frecuencia movimientos clónicos 
asociados a desviación cefálica y ocular. Se 
pueden también presentar pensamientos 
obsesivos o parásitos. 

— Área cingulada: automatismos gestuales, 
pérdida de conciencia, auras de placer o 
malestar intenso y síntomas y signos auto- 
nómicos. 

— Opérculo frontoparietal o rolándico: mo- 
vimientos unilaterales clónicos faciales, 
como dificultad en articulación, movimien- 
tos masticatorios, o de deglución, hipersa- 
livación. Son frecuentes las alucinaciones 
gustativas y las auras epigástricas, expe- 
riencia de miedo y síntomas y signos auto- 
nómicos cardiovasculares, respiratorios, 
urogenitales, etc, 


Son menores los estudios descriptivos de las 
alteraciones neuropsicológicas en estos pacientes, 
A causa de que el lóbulo frontal presenta conexio- 
nes con áreas corticales y subcorticales, las crisis 
epilépticas frontales se propagan fácilmente a otras 
áreas, con lo cual el perfil de alteración cognitiva 
de estos pacientes puede ser poco específico. En 
estos pacientes se describen alteraciones de las fun- 
ciones de atención, velocidad del procesamiento, 
de la memoria a corto plazo (MCP) y de trabajo 
(MT) y de las funciones ejecutivas (resolución de 
problemas, razonamiento, fluencia verbal, desinhi- 
bición). También se observan problemas de memo- 
ria episódica (capacidad de aprendizaje y MLP), 
pero menos evidentes que los observados en pa- 
cientes con ELT. De hecho, los problemas obser- 
vados en pacientes con epilepsia frontal en tareas 
de aprendizaje son debidos a la escasa utilización 
de estrategias de aprendizaje durante el proceso de 
codificación y consolidación de la información. 
Por otra parte, también se describen alteraciones 
del comportamiento en comparación con pacien- 
tes con ELT, aunque más sutiles que los caracterís- 
ticos de los pacientes con otro tipo de lesiones 
frontales. Finalmente, estos pacientes también 
pueden presentar enlentecimiento motor y altera- 
ción de la coordinación o secuenciación motora 
(Alvarez-Carriles et al. , 2008). 


5.3. Epilepsia del lóbulo parietal 
y occipital 


Su incidencia como epilepsias idiopáticas fo- 
cales es muy baja (6-8 por 100 para epilepsias pa- 
rietales y poco común para las occipitales), Am- 
bas crisis suelen presentar alteraciones perceptivas 
o somotosensoriales. 

Los pacientes con epilepsia parietal pueden 
presentar alteraciones de tipo apráxico y de forma 
menos frecuente alteraciones del lenguaje, memo- 
ria y funciones ejecutivas similares a las descritas 
en las ELT y ELF, debido a la conexión del lóbu- 
lo parietal con las áreas frontales y temporales, 
Cuando la descarga afecta al lóbulo parietal de- 
recho, la sintomatología crítica consiste en tras- 
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tornos gnósicos, como la sensación de transforma- 
ción corporal, del miembro fantasma o la ilusión 
de desplazamiento en el que el paciente ve su pro- 
pia imagen frente a él (Schoenberg, Werz y Drane, 
2011; Alvarez Carriles et al., 2008). 

La afectación de la región pericalcarina con- 
tralateral en las epilepsias occipitales produce alu- 
cinaciones visuales, lateralizadas, elementales, co- 
loreadas o no, como destellos luminosos, estrellas 
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y deslumbramiento, También son frecuentes las 
manifestaciones motoras de los globos oculares, 
La rapidez de la extensión de las descargas, inclui- 
da a la región frontal, y la bilateralización a veces 
rápida, pueden conducir a caídas bruscas que 
orientan al diagnóstico erróneo a una ELFE Las 
alteraciones visuoespaciales y visuoperceptivas 
son las más características (Schoenberg, Werz y 
Drane, 2011; Álvarez Carriles et al., 2008). 


— Las ELT son las mas frecuentes, seguidas de las ELF 

— Dentro de las ELT distinguimos dos subtipos: la ETL y la ETM. 

= Aproximadamente la mitad de los pacientes con ETM presentan esclerosis hipocampal/mesial. 

— El perfil de alteración cognitiva de los pacientes con ELT se caracteriza principalmente por una dis-. 

función frontotemporal, con alteración de la memoria episódica, alteración de fa denominación ee 

as de la memoria semántica) y disfunción ejecutiva. | 
a Se data, distintos tipos de ee dependiendo de la zona afectada: iiotorá primaria, premotora, n 


-orbitofrontal, trontopolar, dorsolateral, cingulada y frontoparietal o rolándica. 


l i El perfil de alteración cognitiva de los pacientes con ELF ha sido menos estudiado, pero se observan: : 


principalmente alteraciones. de la memoria a corto plazo y memoria de trabajo y de las. nee ; 


ejecutivas: 


oe Las epilepias vellos y occipitales son menos frecuentes y sus alteraciones s cognitivas han sido 


: menos estudiadas: 


en En las epilepsias parietales se pueden observar alteraciones práxicas y gnosicas 6i la epliepia es 
. derecha) y alteraciones visuespaciales y visuoperceptivas en epilepsies gopipitales o : 


6. ALTERACIONES NEUROPSICOLÓGICAS 
GENERALES EN LA EPILEPSIA 


La mayoría de los pacientes diagnosticados de 
epilepsia idiopática presentan algún grado de dis- 
función cognitiva debido al efecto directo de la 
propia epilepsia o a los efectos adversos de la me- 
dicación. Este deterioro estará relacionado no solo 
con la localización de la crisis epiléptica (como 
hemos visto en el caso de las epilepsias focales), 
sino también con otras variables asociadas a la 
epilepsia, como su etiología, el tipo de crisis, la 
edad de inicio y duración de las crisis epilépticas, 
la frecuencia, duración e intensidad de cada episo- 
dio, así como el tratamiento utilizado en cada pa- 
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ciente. En general, los pacientes que sufren de epi- 
lepsia generalizada presentan un mayor deterioro 
cognitivo que aquellos que presentan una epilepsia 
focal, l 

De forma general, en la mayoría de pacientes 
epilépticos se pueden observar (además de las al- 
teraciones descritas para cada tipo de epilepsias 
focales) alteraciones de la velocidad del procesa- 
miento de la información y de las funciones de 
atención, alteraciones del lenguaje (denominación 
y fluidez verbal), déficits ejecutivos y de memoria 
episódica (Alvarez-Carriles et al., 2008). 

Son numerosos los estudios. que evalúan los 
efectos adversos de los FAES sobre las funciones 
cognitivas con resultados contradictorios, ya que, 
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si en los estudios se consideran variables relacio- 
+ nadas directamente con la epilepsia, como tipo de 
epilepsia y crisis, problemas psicosociales, patolo- 
gía cerebral de base o secundaria a las crisis, etc., 
es dificil atribuir efectos cognitivos en la acción 
de los FAE. Aun así, se ha observado que algunos 
FAES (fenobarbital, feniotoina, carbamacepina y 
valproato) provocan fundamentalmente altera- 
ción de la velocidad del procesamiento de la in- 
formación, trastornos atencionales, MCP y alte- 
ración en tarea de toma de decisiones. Otros 
FAES más novedosos, como el topiramato, ponen 
de manifiesto alteraciones específicas de la deno- 
minación y la fluidez verbal (Álvarez Carriles et 
al., 2008). 


7 ALTERACIONES PSIQUIÁTRICAS 
EN LA EPILEPSIA 


71. Depresión 


La depresión es el trastorno psiquiátrico más 
frecuentemente, afectando al 10-60 por 100 de los 
pacientes epilépticos. La probabilidad de sinto- 
matología depresiva en los pacientes epilépticos 
se relaciona con diversas variables: género feme- 
nino, bajo estatus socioeconómico, edad avanza- 
da, niveles educativos bajos, falta de empleo o 
baja actividad física, historia familiar de depre- 
sión o «locus de control externo». Los pacientes 
diagnosticados de ELT son más propensos a pre- 
sentar trastornos depresivos que los pacientes con 
otros tipos de epilepsia. También aquellos pacien- 
tes que presentan epilepsia refractaria presentan 
mayor sintomatología depresiva (Schoenberg, 
Werz y Drane, 2011). 

En cuanto a la relación entre sintomatología 
depresiva y clínica de la epilepsia, se describen los 
siguientes factores como importantes (Schoenberg, 
Werz y Drane, 2011; Thompson et al., 2009): 


— Como hemos destacado anteriormente, la 
depresión es más común en pacientes con 
ELT y además parece que la mayoría de 
los autores opinan que la depresión es más 


frecuente en epilepsias con focos tempora- 
les izquierdos. 

— También parece que la depresión es más 
frecuente en la epilepsia de tipo crisis par- 
cial o focal compleja en la que haya ade- 
más una afectación del circuito límbico. 

— El número de crisis parece ser también 
una variable importante: a mayor número 
de crisis, mayor sintomatología depresiva, 
También se ha demostrado que los pa- 
cientes que responden favorablemente al 
tratamiento depresivo reducen el riesgo de 
padecer los ataques epilépticos. 

— Algunos FAES clásicos como el fenobar- 
bital tendrían efectos depresógenos sobre 
algunos pacientes. 

— También se ha descrito que los pacientes 
epilépticos con depresión comórbida tie- 
nen más probabilidad de experimentar los 
efectos secundarios de los FAE, son más 
refractarios a la medicación y tienen un 
peor resultado tras la cirugía. 


Debemos tener en cuenta que en ciertos pa- 
cientes epilépticos pueden surgir cuadros depresi- 
vos reactivos a factores asociados a la propia en- 
fermedad y a las dificultades que dicha enfermedad 
provoca en los ámbitos personal y sociolaboral. 

Existen estados preictales (antes de las crisis) 
caracterizados como estado de ánimo disfórico, 
que se pueden producir varios días antes de la 
crisis (Schoenberg, Werz y Drane, 2011). 


72. Ansiedad 


La ansiedad es otro de los trastornos psiquiá- 
tricos asociados a la epilepsia, afectando a un 10- 
50 por 100 de pacientes epilépticos. Algunos de 
los síntomas de ansiedad coexisten con la sinto- 
matología depresiva. Estos síntomas de ansiedad 
(al igual que la depresión) se producen con más 
frecuencia en pacientes diagnosticados de ELT y 
con crisis parciales o focales y están relacionados 
con focos epilépticos que afectan las áreas limbi- 
cas. Algunos datos señalan que el aumento de la 
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ansiedad puede provocar un aumento en la fre- 
cuencia de las crisis epilépticas. La ansiedad tam- 
bién puede producirse como fenómeno preictal, 
que, al igual que la sintomatología depresiva, se 
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iniciaría varios días u horas antes de las crisis, El 
nerviosismo, miedo, ira o irritabilidad pueden pre- 
sentarse como auras anteriores a las crisis (Schoen- 
berg, Werz y Drane, 2011). 


co Las alteraciones psiquiátricas más frecuentes « en i los pacientes epilépticos s son Ha ea y la an- 


“siedad:: 


Saat La a depresión y la ansiedad pueden presentarse como auras s varios dias antes de la crisis s epiléptica; 


8. AMNESIA EPILEPTICA 
TRANSITORIA 


Este tipo de epilepsia que suele afectar a per- 
sonas de mediana edad se caracteriza por episo- 
dios de amnesia sobre lo ocurrido durante las cri- 
sis, por lo que el paciente presenta problemas de 
memoria anterógrada episódica relacionados con 
el periodo de la crisis. Su duración oscila entre 
unas horas y un día y no se asocia a alteraciones 
conductuales o del nivel de conciencia y se resuel- 
ve de forma gradual. Esta incapacidad para recor- 
dar lo sucedido durante la crisis contrasta con la 
nula alteración del resto de funciones cognitivas. 
Esta afectación de la memoria episódica podría 
relacionarse anatómicamente con alteraciones 
temporomesiales, aunque la causa de este tipo de 
crisis epilépticas está por determinar, Lo que si se 
observa en los datos de EEG es que la mayoría de 
los pacientes presentan foco epileptógeno de ori- 
gen frontotemporal y en algunos casos atrofia bi- 
lateral del hipocampo (Espinosa García y Carne- 
ro Pardo, 2015), 

Los criterios diagnósticos de la amnesia epl- 
léptica transitoria son los siguientes (Butler y Ze- 
man, 2011): 


© Ediciones Pirámide 


A AS O A ET EEE, AAA CNA s 


— Existencia de antecedentes de episodios de 
amnesia recurrente. 

— Durante los episodios presencia de altera- 
ciones solo de procesos amnésicos. 

— Existencia de evidencia para emitir el diag- 
nóstico de epilepsia en uno de los siguien- 
tes criterios: 


° EEG con signos de actividad epilepti- 
forme. 

e Concurrencia de otras características clí- 
nicas de epilepsia. 

° Respuesta a la medicación anticomicial, 


9. CRISIS NO EPILEPTICAS PSICÓGENAS ` 


O PSEUDOCRISIS 


Las crisis no epilépticas psicógenas se definen: 


como cambios paradoxísticos en la conducta, en: 
la sensopercepción o en la actividad cognitiva, li- 

mitados en el tiempo, que simulan crisis epilépti- 
cas (focales o generalizadas), pero:que no: obede- 
cen a una descarga neuronal anómala (con pruebas 
neurofisiológicas normales), y que.se generan por 
mecanismos psicológicos. La frecuencia de este 
tipo de convulsiones es bastante alta, diagnosti- 
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-cAndose en un 20-30 por 100 de los pacientes de- 
privados a los centros de epilepsia. Es más frecuen- 
fe en mujeres que en hombres y adolescentes o 
adultos en edad temprana (González-Goizueta, 
Martínez Pérez y Mauri Llerda, 2002). 

A menudo los episodios sobrevienen en for- 
ma reactiva a una situación estresante ambiental 
o en circunstancias conflictivas. Además, las cri- 
sis no suelen ocurrir durante la noche o cuando 
el paciente se encuentra solo, sino que siempre 
suelen ocurrir en presencia de médicos u otro ob- 
servador. Estas crisis se caracterizan por presen- 
tar movimientos motores principalmente, algu- 
nos de ellos no observables en las crisis epilépticas 


tratamiento epiléptico, 
anómala. 


10. EPILEPSIAS PEDIÁTRICAS 


El 70 por 100 de las crisis epilépticas debutan 
en la infancia o adolescencia, por lo que la epilep- 
sia pediátrica es un ámbito clínico relevante den- 
tro de la neuropsicología. Cabe destacar que el 
niño tiene un cerebro más excitable, por lo que las 
crisis epilépticas generalizadas (idiopáticas) serán 
más comunes en la infancia. 


10.1. Epilepsia parcial benigna infantil 
o epilepsia rolándica 


También conocida como epilepsia rolándica, 
es la forma más común de epilepsia parcial en la 
infancia, con una edad de comienzo inferior a los 


a ce FRE 


de origen neurológico, como son movimientos 
clónicos e hipermotores de los miembros, movi- 


mientos pélvicos y cefálicos, postura cefálica-tó- ` 
nica, crisis de temblor o caídas bruscas al suelo. : 


Normalmente son pacientes con una historia de 
trastornos psiquiátricos asociados o algún trau- 
ma social y/o familiar. Algunos presentan comor- 
bilidad de diagnóstico con otros trastornos como 
fibromialgia, dolor o fatiga crónica. No respon- 
den al tratamiento de FAE. Una exploración ex- 
haustiva de la historia clínica y de los síntomas 
puede ayudar al diagnóstico de este tipo de crisis 
(González-Goizueta, Martínez Pérez y Mauri 
Elerda, 2002). 


— En la amnesia apileptégena transitoria el paciente presenta broblamas de memoria anterégrada 
asociados al momento de la crisis epiléptica. En este tipo de epilepsia se observan datos compatibles a 
con epilepsia en EEG, también otras características clínicas asociadas a la epilepsia y responden al 


— La crisis ho epiléptica psicógena es un fastotne psicológico € en el que el paciente presenta cambios 
paradoxísticos en la conducta, en la sensopercepción y en la actividad cognitiva, que simulan crisis 
epilépticas, pero en este caso sin observarse datos en EEG combariesa con descarga neuronal 


10 años. Aunque afecta a ambos sexos, existe un 
ligero predominio en los varones. La prevalencia 
de la epilepsia es mayor entre los parientes de es- 
tos niños que en la población general, por lo que 
se sospecha de una etiología genética. En la ma- 
yoría de ocasiones las crisis aparecen durante el 
sueño o al despertar y son menos frecuentes en la 
vigilia. Normalmente se trata de crisis parciales 
motoras simples y se caracterizan por la presencia 
de descargas frontotemporales y síntomas orofa- 
ríngeos (sonidos guturales). En cuanto a la evo- 
lución, el pronóstico es bueno y son fáciles de 
controlar en la mayoría de pacientes, con desapa- 
rición de las crisis después de la pubertad. Estos 
niños suelen presentar un coeficiente intelectual 
(CD) normal, sin déficits cognitivos evidentes 
(Schoenberg, Werz y Drane, 2011). 
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10.2. Epilepsia mioclónica juvenil 


Es uno de los síndromes epilépticos mejor des- 
critos. Se inicia entre los 6 y los 17 años de edad, 
con un pico de frecuencia en la pubertad, de los 
12 a los 17 años. Es un síndrome determinado 
genéticamente y es probable que sean varios los 
genes que contribuyan a esta susceptibilidad. Tie- 
nen buena respuesta al tratamiento, pero los pa- 
cientes son dependientes del fármaco, ya que su 
abandono conlleva una recidiva de las manifesta- 
ciones clínicas; por tanto, el tratamiento debe 
continuar de forma crónica. El estrés y la depri- 
vación del sueño pueden aumentar las crisis. Se 
caracteriza por crisis mioclónicas en extremidades 
superiores, crisis tónico-clónicas o crisis de ausen- 
cia (Schoenberg, Werz y Drane, 2011). 

Los déficits cognitivos suelen ser leves. Se han 
descrito alteraciones en la velocidad del procesa- 
miento y atención, aprendizaje y MLP, MT, pro- 
blemas de denominación y fluidez y alteración de 
funciones ejecutivas (Schoenberg, Werz y Drane, 
2011). 


10.3. Síndrome de West 


El síndrome de West o sindrome de espasmos 
infantiles es una encefalopatía epiléptica de la in- 
fancia, grave y poco frecuente y que se suele mani- 
festar entre los 4 y 10 meses de edad, con un pico 
de incidencia en torno al quinto o sexto mes de 
vida. Son numerosas las lesiones cerebrales que 
pueden originar un síndrome de West (encefalopa- 
tías anóxicas, lesiones por secuela de una infección, 
malformaciones cerebrales). La sintomatología 
clínica se caracteriza por espasmos mioclónicos 
masivos, deterioro psicomotor y mental. El pronós- 
tico no es favorable, ya que los pacientes suelen ser 
fármacorresistentes y el deterioro es progresivo 
(Schoenberg, Werz y Drane, 2011). 
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10.4. Sindrome de Lennox-Gastaut 


Una de las formas más graves de epilepsias 
infantiles, clínicamente definida por asociación de 
crisis tónicas, atónicas y de ausencia atípicas. La 
asociación de crisis tónicas y atónicas se acompa- 
ña de caídas particularmente frecuentes, bruscas 
y traumatizantes, muy características de este sín- 
drome. La edad de inicio se sitúa antes de los 
8 años, con un pico de frecuencia entre los 3 y 5 
años. Se acompaña de encefalopatía y se caracte- 
riza por un deterioro cognitivo y psicomotor pro- 
gresivo y problemas conductuales. De difícil tra- 
tamiento, aproximadamente el 5 por 100 de los 
pacientes con sindrome de Lennox-Gastaut mue- 
re por este desorden o por los problemas asocia- 
dos al mismo en unos 10 años desde el comienzo 
(Schoenberg, Werz y Drane, 2011). 


10.5. Síndrome de Landau-Kleffner 


También denominada afasia epiléptica adqui- 
rida, es un síndrome muy raro, menos del 1 por 
100 de las epilepsias, y suele debutar entre los 3-7 
años de edad. Se asocia a una afasia adquirida, 
tanto expresiva como receptiva con crisis epilép- 
ticas focalizadas a nivel del lóbulo temporoparie- 
tal. Los síntomas aparecen después de un período 
de desarrollo normal del lenguaje. La aparición de 
problemas del lenguaje puede preceder a la apa- 
rición de las crisis epilépticas. Además de los pro- 
blemas afásicos, muchos niños pueden presentar 
distintas alteraciones motoras, comportamenta- 
les (similares al autismo). La evolución del sín- 
drome es heterogénea, algunos pacientes mues- 
tran mejoría (incluso se observa una recuperación 
completa del lenguaje en un 25 por 100 de los 
pacientes), mientras que en otros pacientes si- 
guen presentando una afasia severa ceo 
Werz y Drane, 2011). 
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El síndrome de Landau-Kleffner es un sindro 
un normal desarrollo del lenguaje... 


11. CIRUGÍA DE LA EPILEPSIA 


Gran parte de los pacientes epilépticos consi- 
guen controlar las crisis mediante FAES; sin em- 
bargo, un 25-30 por 100 de los pacientes presentan 
resistencia al tratamiento farmacológico. Muchos 
de estos pacientes pueden verse beneficiados de 
una intervención quirúrgica, Dentro de las crisis 
focales, la cirugía de la ELT es la más practicada 
debido a la alta prevalencia de este tipo de epilep- 
sia y los excelentes resultados clínicos que conlleva 
el tratamiento quirúrgico. La lobectomía temporal 
anterior junto con la amigdalo-hipocampoctomía 
selectiva son las intervenciones más populares 
dentro del campo de la cirugía de la epilepsia (Sán- 
chez-Alvarez y Altuzarra-Corral, 2001). 

Los candidatos a cirugía necesitan un amplio 
estudio prequirúrgico, que incluye una historia 
clínica detallada. El grado de precisión con el que 
se localiza el foco epiléptico es esencial para unos 
buenos resultados postquirúrgicos y la elimina- 
ción definitiva de las crisis epilépticas. No existe 
un consenso establecido sobre el tipo de pruebas 
que deben realizarse antes de la cirugía, pero la 
mayoría de protocolos incluyen estudios neurofi- 
siológicos, neuropsicológicos, de neuroimagen y 
bioquímicos, El perfeccionamiento de las técnicas 
de neuroimagen tanto estructurales como funcio- 
nales ha ayudado a determinar con mayor preci- 
sión el foco epiléptico. Aun así, una valoración 
neuropsicológica amplia y exhaustiva resulta 
esencial en la cirugía de la epilepsia, ya que es 
necesario a nivel prequirúrgico establecer con cla- 
ridad la lateralización de funciones cognitivas 
esenciales como la memoria y el lenguaje. Ade- 


a CONCEPTOS CLAVE 
— El 70 por 100 de las crisis epilépticas debutan en la infancia o adolescencia. oo 
E Existen epilepsias infantiles «benignas» que apenas producen alteraciones neuropsicológicas como 
la epilepsia parcial benigna o rolándica y la epilepsia mioclónica juveniles. paepinna o 
Otras epilepsias que debutan en. la infancia; como el: síndrome de West o el síndrome de Lennox e 

Gastaut, se asocian a un deterioro progresivo del niño; con mal pronóstico; eee 


me raro que se asocia a afasia adquirida después de ` 


más, también es importante valorar en un pacien- 
te candidato a cirugía la posibilidad de presentar 
alteraciones cognitivas graves una vez realizada la 
intervención. De forma específica, los objetivos 
de la valoración neuropsicológica en pacientes 
candidatos a cirugía son: 


— Ayudar a localizar y lateralizar los focos 
epilépticos. 

— Proporcionar una evaluación inicial de las 
funciones cognitivas (alteradas y preser- 
vadas) emocionales, comportamentales y 
psicosociales, 

— Valorar posibles déficits cognitivos, emo- 
cionales comportamentales y psicosociales 
postquirúrgicos. 

— Valorar y orientar al paciente si existe ne- 
cesidad de algún tipo de tratamiento (cog- 
nitivo, psicológico o educacional entre 
otros). 


Los protocolos neuropsicológicos tienen un 
valor predictivo lateralizador del 80-90 por 100. 
La mayoría de estudios describen que son las 
pruebas verbales las más fiables en valor localiza- 
dor frente a las pruebas visuoespaciales. Como se 
ha especificado anteriormente, dentro del valor 
localizador de las pruebas verbales destaca el test 
de denominación BNT por su alta sensibilidad, 
por encima de las pruebas de aprendizaje y MLP 
(Alvarez Carriles et al., 2008). 

La valoración postquirúrgica es conveniente 
no realizarla en un período inferior a los 6 meses 
después de la cirugía. La comparación de ambas 
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evaluaciones, pre y postquirúrgica, permitirá co- 
nocer los problemas cognitivos asociados a la ci- 
rugía, así como las mejoras experimentadas por 
el paciente tras la intervención. A este respecto, 
a lo largo de los años ha existido un enorme in- 
terés en conocer las variables que pueden ayudar 
a predecir un mayor/menor deterioro cognitivo 
tras la cirugía. A continuación se resumen breve- 
mente algunas de las variables que se han estu- 
diado en relación al resultado de la cirugía (Al- 
varez Carriles et al., 2008; Schoenberg, Werz y 
Drane, 2011): 
* 

— Presencia de esclerosis hipocampal/me- 
sial temporal: en general, el riesgo de pre- 
sentar problemas de memoria postquirúr- 
gicos es menor en pacientes que presentan 
esclerosis hipocampal, ya que estos pa- 
cientes normalmente presentan proble- 
mas de consolidación de la información 
antes de someterse a la cirugía. Lo mismo 
se observa en relación a los problemas de 
lenguaje. El riesgo de padecer anomia 
después de una lobotomia temporal an- 
terior es significativamente menor para 
aquellos pacientes que presentan una es- 
clerosis mesial temporal. 

— Resultados de aprendizaje y MLP prequi- 
rúrgicos: aquellos pacientes que presen- 
tan un mejor rendimiento de memoria en 
la valoración prequirúrgica tienen una 
mayor probabilidad de presentar un peor 
rendimiento de memoria posquirúrgico, 

— CI: los pacientes con un mayor CI (mayor 
reserva cognitiva) presentan un mejor ren- 
dimiento cognitivo (pruebas de memoria y 
lenguaje) después de la cirugía. 


Los supuestos anteriormente descritos están 
basados en el modelo de reserva funcional pro- 
puesto por Chelune (1995) para la predicción 
postquirúrgica de la memoria. En primer lugar, el 
rendimiento de memoria postquirúrgico en un 
paciente dependerá del estado funcional del lóbu- 
lo temporal contralateral del que va a ser opera- 
do. Una vez operada la zona en la que se encuen- 
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tra el foco epiléptico, el hemisferio contralateral, 
en función de su actividad, permitirá un mejor o 
peor funcionamiento de la memoria. El autor 
también propone que, si el hipocampo que va a 
extirparse es funcional y todavía contribuye a un 
buen rendimiento de memoria, la eliminación de 
la zona provocará, por tanto, problemas de me- 
moria. Por el contrario, si la zona a eliminar es 
ya previamente hipofuncional, su extirpación no 
provocará cambio alguno (Alvarez Carriles et al., 
2008). 


111, Test de amobarbital introcarotídeo 
(TAI) o test de Wada 


La prueba fue descrita por Juhn Wada en 
1949 en la Escuela de Medicina de la Universidad 
de Hokkaido (Japón) para lateralizar el lenguaje 
en pacientes que iban a ser tratados con terapia 
electroconvulsiva. Posteriormente Brenda Miller 
lo adaptó y diseñó las tareas de memoria para 
valorar a pacientes candidatos a cirugía de la epi- 
lepsia. El procedimiento consiste en anestesiar 
temporalmente con una Inyección intracarotidea 
de amobarbital los hemisferios cerebrales, prime- 
ro uno y después otro, para valorar temporalmen- 
te las funciones de lenguaje y memoria. 

De manera general (aunque la forma de apli- 
cación es heterogénea), el día antes de la aplica- 
ción de la prueba se le suministran al paciente las 
mismas tareas con ítems similares para tener una 
línea base y para que el paciente conozca el pro- 
cedimiento. Normalmente se comienza el test rea- 
lizando una arteriografía al paciente con el obje- 
tivo de observar su morfología arterial. Tras una 
aproximación femoral mediante un catéter, se in- 
yecta el anestésico sobre ambas carótidas. Algu- 
nos centros lo realizan el mismo día (al menos con 
30 minutos de diferencia entre una inyección y 
otra), en otros centros lo realizan en días separa- 
dos. El anestésico inactiva la función de los terri- 
torios irrigados por las arterias cerebrales durante 
algunos minutos. Entonces empieza la valoración 
del lenguaje y la presentación de los items de me- 
moria. La memoria del nuevo material se evalúa 
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- posteriormente, después de que la droga esté inac- 
tiva y ambos hemisferios se encuentren en funcio- 

“namiento. Las tareas cognitivas deben ser realiza- 
das por un neuropsicólogo clínico, en colaboración 
con otros especialistas y posteriormente realizar la 
interpretación de los resultados (Álvarez Carriles 
et al., 2008). 


Aunque existe una gran variabilidad en la for-: 
ma de ejecutar el test en los distintos centros, lo que ` 
dificulta la validación de la prueba, el test de Wada | 
ha demostrado ser eficaz para la lateralización de ` 
la dominancia del lenguaje y para la predicción del ` 


deterioro del lenguaje y la memoria tras la cirugía 
(Sanchez-Alvarez y Altuzarra-Corral, 2001). 


CONCEPTOS CLAVE 


-— Un 25-30 por 100 de los pacientes presentan resistencia al tratamiento farmacológico y algunos de 


ellos, sobre todo los que presentan ELT, son buenos candidatos a cirugía. 
— Las intervenciones más comunes son la lobectomía temporal anterior y la amigdalo-hipocampoctomía 


selectiva. otero 


— La evaluación neuropsicológica se engloba dentro del protocolo de valoración que se realiza a los 


- pacientes candidatos a cirugia.. =.. 


-— Uno de los objetivos principales de la valoración neuropsicológica en pacientes candidatos a cirugía 
es la.localización y lateralización de las funciones del lenguaje y la memoria, mostrando una eficacia 


del 80-90 por 100. :- es 


— El test de Wada también ha demostrado ser eficaz para la lateralización de la dominancia del len- 
guaje y para la predicción del deterioro del lenguaje y la memoria tras la cirugía. 


11.2, Otros tratamientos para epilepsias 
refractarias 


11.2.1. Transección del cuerpo calloso 
(callosotomía) 


La sección parcial o total del cuerpo calloso 
es una intervención paliativa, cuyo objetivo es im- 
pedir la difusión y generalización de las crisis epi- 
lépticas desconectando ambos hemisferios. Es 
una terapia utilizada en pacientes que presentan 
crisis de «caída» (drops attacks) por epilepsias 
atónicas, tónicas o mioclónicas de elevada fre- 
cuencia y que interfieren significativamente en la 
vida del paciente. También se aplica en pacientes 
con síndrome de Lennox Gastoux en el que pre- 
dominan las crisis. Este tratamiento no elimina 
las crisis epilépticas, pero un alto número de pa- 
cientes presentan una mejoría significativa de la 
sintomatología. La callosotomía total tiene mejor 
respuesta que la parcial, pero la parcial presenta 
menos efectos neuropsicológicos secundarios. Ac- 


tualmente en la mayoría de los casos se practica 
la sección de los dos tercios o tres cuartos ante- 
riores del cuerpo calloso. Se ha descrito un cuadro 
de mutismo e indiferencia postquirúrgico con re- 
gresión completa en días o semanas, al igual que 
el síndrome de desconexión callosa, que también 
tiende a restablecerse con el tiempo (Sanchez-Al- 
varez y Altuzarra-Corral, 2001; Schoenberg, Werz 
y Drane, 2011). 


11.3. Resección neocortical 


Los candidatos a este tipo de cirugía pueden 
dividirse en función de que presenten o no una 
lesión estructural de base. Los pacientes con le- 
sión tumoral, gliótica o vascular requieren un es- 
tudio neurofisiológico, ya que la zona epileptóge- 
na puede no coincidir con la lesión, con lo cual es 
necesaria la resección de ambas. En pacientes sin 
lesión, o que presentan una lesión del desarrollo 
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cortical, será necesaria la utilización de electrodos 
subdurales para localizar con precisión el foco 
epiléptico. También es necesaria una valoración 
más exhaustiva cuando el foco epiléptico se en- 
cuentre cercano a la zona perirolándica o áreas 
corticales relacionadas con el lenguaje (Sánchez- 
Alvarez y Altuzarra-Corral, 2001). 


11.4. Cirugía de transección subpial 


Esta cirugía se basa en la organización por 
columnas de la corteza y en la hipótesis de que 
se necesita un número crítico de neuronas sincro- 
nizadas para que se produzca un ataque epilép- 
tico. La técnica, por tanto, consiste en realizar 
cortes en la corteza cerebral a intervalos de 5 
milímetros y de 5 milímetros de profundidad con 
el propósito de producir un «cortocircuito» de 
las crisis. Este tratamiento es útil en pacientes 
candidatos a cirugía en los que el foco epiléptico 
se encuentra situado en áreas funcionales de 
gran relevancia, como son las áreas del lenguaje 
o las sensitivo-motoras. Elimina las crisis epilép- 
ticas en un alto porcentaje de pacientes (50-60 
por 100) y se produce una mejora significativa 
en el 20-30 por 100 de los pacientes que se some- 
ten a este tratamiento (Sánchez-Álvarez y Altu- 
zarra-Corral, 2001; Schoenberg, Werz y Drane, 
2011. 


11.5. Estimulación del nervio vago 


Es un tratamiento paliativo que se usa en aque- 
llos pacientes fármacoresistentes que no son can- 
didatos a otro tipo de cirugía. Consiste en la esti- 
mulación intermitente del nervio vago izquierdo, 
mediante un electrodo conectado a un generador 
de señales programable, implantado subdérmica- 
mente a nivel de la clavícula. Los efectos secunda- 
rios más frecuentes son la ronquera, la tos, disnea, 
parestesias o dolor en el cuello. No provoca alte- 
raciones cognitivas ni problemas cardíacos (Sán- 
chez-Alvarez y Altuzarra-Corral, 2001; Schoen- 
berg, Werz y Drane, 2011). 
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11.6. Cirugía estereotáctica con bist 


Consiste en la aplicación de pulsos repetidos 
de radiación gamma sobre una región de tejido 


cerebral. Aunque normalmente se asocia a pa- o 


cientes que presentan algún tipo de lesión relacio: 
nada con la epilepsia, también se ha mostrado 
eficaz en pacientes con ELT no lesional (Sánchez- 
Alvarez y Altuzarra-Corral, 2001; Schoenberg, 
Werz y Drane, 2011). 


11.7% Resección multilobular 
y hemisferectomia 


La resección multilobular es un tratamiento 
que se realiza a aquellos pacientes que presentan 
una epilepsia asociada a una lesión extensa, que 
afecta a más de un lóbulo, sin llegar a afectar a la 
totalidad de un hemisferio y que tienen conserva- 
da la funcionalidad de la mano y del pie, por lo 
que la hemisferectomia se encuentra contraindi- 
cada. Por otra parte, la hemisferectomía que con- 
siste en la extirpación de todo un hemisferio com- 
pleto se reservaría a casos de pacientes muy 
extremos (Sánchez-Álvarez y Altuzarra-Corral, 
2001). 


12. VALORACIÓN NEUROPSICOLÓGICA 
EN LA EPILEPSIA 


La valoración neuropsicológica en los pacien- 
tes epilépticos se caracteriza por ser amplia y 
abarcar un gran espectro de funciones cognitivas. 
Antes de empezar la valoración, es importante la 
elaboración de una buena historia clínica, que nos 
ayudará a establecer el perfil neuropsicológico del 
paciente. Conocer el tipo de epilepsia que presen- 
ta el paciente, el inicio de las crisis, su gravedad y 
ocurrencia, así como el desarrollo cognitivo del 
paciente o si la epilepsia se diagnosticó en la in- 
fancia, son variables importantes a tener en cuen- 
ta. También es necesario conocer el tratamiento 
farmacológico, ya que, como hemos visto, algu- 
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nos fármacos pueden influir en el rendimiento 
“cognitivo. Otras variables importantes son los re- 
sultados del EEG o de neuroimagen. Todos estos 
datos, junto con los resultados de los distintos 
test, nos aportarán la información necesaria para 
elaborar la descripción del perfil neuropsicológico 
del paciente. Hay que destacar la necesidad de 
valorar el perfil neuropsicológico de cualquier pa- 
ciente epiléptico (sea o no candidato a cirugía), 
tanto al inicio de su enfermedad como de forma 
periódica, ya que en la mayoría de los casos se 
trata de una enfermedad crónica. 

De forma general, se deben evaluar en los pa- 
cientes epilépticos las siguientes áreas (Álvarez 
Carriles et al., 2008): 


— Lateralidad: dominancia manual. 

— CI: tanto verbal como manipulativo. 

— Velocidad del procesamiento de la infor- 
mación y funciones atencionales. 

— Funciones de memoria: episódica, semán- 
tica y MT, tanto verbal como visual. 

— Funciones de lenguaje: expresivo y recep- 
tivo. 

— Funciones ejecutivas. 

— Funciones práxicas: ideomotoras, ideacio- 
nales y constructivas. 


— Funciones visuoespaciales y MBHOPGICED 
tivas. 


— Alteraciones emocionales: fundamental. 


mente depresión y ansiedad. 


— Aspectos psicosociales: existe estigmatiza- 
ción de la enfermedad, rechazo social y la= 
boral que conlleva sufrimiento individual 


y familiar; por tanto, todos los aspectos 
psicosociales relacionados con la enferme- 
dad no pueden ser obviados. En la actua: 
lidad se enfatiza en el estudio de las varia- 
bles psicosociales que influyen en la calidad 
de vida del paciente epiléptico, consideran- 


do que inciden directa e indirectamente `: 


sobre el tratamiento de la enfermedad. 


Existen numerosos protocolos de evaluación © 
descritos en la literatura, tanto para los pacientes - 


ambulatorios como para pacientes candidatos a 
cirugia. Es importante destacar que se deben 
adaptar las pruebas a las necesidades de cada pa- 
ciente si fuera necesario. También debemos tener 
en cuenta, a la hora de elegir un test de evalua- 
ción, la necesidad de que existan formas alterna- 


tivas de la misma prueba, para así eliminar los ` 


posibles efectos retest de las valoraciones periódi- 
cas o postquirúrgicas del paciente epiléptico. 


a - CONCEPTOS CLAVE : 


oa Existen otras intervenciones (ademas de la lobectomia temporal anterior y ia amigdala hipocampoc- Le 
tomía) que se. han mostrado eficaces para el tratamiento de la epilepsia, como son la transección +. 
del cuerpo calloso y subpial, resección neocortical, estimulación del nervio. vago, cirugia estereotác- 
tica y, para casos. más extremos, la resección muitilobular y hemisferectomia.. 3 

xm: La valoración neuropsicológica del paciente epiléptico, sea candidato onoa cirugía de la epilepsia; E 


debe ser amplia y exhaustiva, y debe abarcar y valorar no solo Ro a sino también ;i 
emocionales y te 
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1. ¿Cuál de estos test neuropsicológicos se ha 
mostrado más sensible a la lateralización de 
las funciones de lenguaje?: 


a) Tareas de fluidez verbal fonética. 

b) Tareas de aprendizaje y memoria a largo 
plazo verbal. 

c) Tareas de denominación. 


2. Estas características clínicas («afasia adqui- 
rida expresiva y receptiva que aparece des- 
pués de un período de adquisición normal del 
lenguaje y con crisis epilépticas focalizadas 
topográficamente en las zonas temporoparie- 
tab») se asocian al síndrome: 


a) De West. 
b) De Landau-Kleffner. 
c) De Lennox-Gastaut. 


3. La técnica quirúrgica para el tratamiento de 
la epilepsia denominada transección subpial 
consiste en: 


a) Realizar cortes en la corteza cerebral a in- 
tervalos de $ mm y de 5 mm de profundi- 
dad con el propósito de producir un «cor- 
tocircuito» de la zona anatómica donde se 
localiza el foco epiléptico. 

b) La sección parcial o total del cuerpo ca- 
lloso para impedir la generalización de 
las crisis epilépticas. 

c) Extirpación completa de todo un hemis- 
ferio cerebral. 


4. Señala la respuesta incorrecta en relación al 
test de Wada: 


a) Seutiliza para la lateralización y valora- 
ción prequirúrgica del lenguaje y la me- 
moria en pacientes epilépticos. 
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b) Ha demostrado ser eficaz para la later 
lización de la dominancia del lenguaje y 


para la predicción del deterioro del len- +; 


guaje y la memoria tras la cirugía. 
c) Es un test poco utilizado por considerar- 
se muy invasivo. 


Señala la respuesta incorrecta en relación a 
las alteraciones cognitivas en pacientes epi- 
lépticos: 


a) Los pacientes diagnosticados de ELT 
pueden presentan alteración de la memo- 
ria semántica. 

b) Los pacientes diagnosticados de ELT 
pueden presentar alteración de las fun- 
ciones ejecutivas, 

c) Los pacientes diagnosticados de ELT pue- 
den presentar prosopagnosia. 


Uno de los déficits cognitivos que se asocia a 
los FAES clasicos es: 


a) Alteración de la velocidad del procesa- 
miento de la información. 

b) Problemas de denominación. 

c) Alteración de las MLP. 


Señala la respuesta incorrecta en relación a 
las crisis no epilépticas psicógenas o pseudo- 
crisis: 


a) Los episodios sobrevienen a una situa- 
ción estresante ambiental. 

b) Responden al tratamiento de FAE. 

c) Siempre suelen ocurrir en presencia de 
médicos u otro observador. 


DE 
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1. INTRODUCCIÓN ` 
4 


da, A., Lopez González, F. J., Salas Puig, X. y San- © 
cho Rieger, J. (2012). Guia oficial de la Sociedad =; 
Española de Neurología de la práctica de la epilep- © 


La esclerosis múltiple (EM) es una enferme- 
dad desmielinizante del sistema nervioso central 
(SNC) más frecuente en adultos jóvenes, que co- 
mienza y se diagnostica en torno a los 25-30 años 
de edad y que afecta con mayor frecuencia a las 
mujeres (Oh, Vidal-Jordana y Montalbán, 2018). 
Se considera una enfermedad inflamatoria cróni- 
ca, que produce neurodegeneración no solo de la 
sustancia blanca, sino también de la sustancia 
gris. 

Datos epidemiológicos recientes destacan un 
aumento de la prevalencia de la EM a nivel mun- 
dial, sobre todo en áreas meridionales del plane- 
ta, y que no se justifica solo por las mejoras en 
el diagnóstico de la enfermedad (Carmona, Fer- 
nández Jover y Sempere, 2019). Las causas de la 
enfermedad son desconocidas y posiblemente 
multifactoriales, en las que juegan un papel im- 
portante tanto factores ambientales como gené- 
ticos. 


2. EPIDEMIOLOGÍA DE LA EM: 
FACTORES GENÉTICOS Y FACTORES 
AMBIENTALES 


Como se ha introducido anteriormente, la 
etiología de la EM es desconocida, aunque los 
estudios epidemiológicos parecen indicar una sus- 
ceptibilidad genética modificada por factores am- 
bientales desconocidos. 
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También se ha descrito una distribución irre- 
gular de la enfermedad, con una mayor prevalen- 
cia en los extremos de la latitud de ambos hemis- 
ferios. Se describen prevalencias muy bajas en 
zonas tropicales o en Asia (menos de 5 casos cada 
100.000 habitantes), y más elevadas en regiones 
del norte de Europa, Estados Unidos y Canadá 
(entre 100 y 200 casos cada 100.000 habitantes). 
Sin embargo, existen excepciones a esta regla, en- 
contrando regiones concretas cercanas al ecuador 
con elevadas prevalencias, así como zonas de alta 
latitud con prevalencias muy bajas. Este hallazgo 
en un inicio se interpretó como una posible in- 
fluencia de factores ambientales, aunque poste- 
riormente se pensó que podría tratarse de la in- 
fluencia de factores genéticos, El apoyo a la 
implicación de los factores genéticos procede del 
hecho de que existen razas más susceptibles a de- 
sarrollar una EM, como la caucásica, especial- 
mente en personas de origen escandinavo. Por 
otra parte, la enfermedad afecta menos a otras 
razas como las asiáticas (japoneses, chinos), in- 
dios americanos, mongoles o esquimales. En paí- 
ses de elevada inmigración (como por ejemplo 
Israel) se ha podido constatar que, si la inmigra- 
ción se produce después de los 15 años, el riesgo 
de padecer la EM corresponde al lugar de origen. 
En cambio, si la inmigración se produce antes de 
esa edad, el riesgo corresponde a la latitud del 
país de acogida. Los pocos estudios que tienen en 
cuenta la edad de migración sugieren que se esta- 
blece un riesgo de padecer la enfermedad durante 
los primeros años de vida, de tal forma que los 
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E individuos que migran antes de la adolescencia 
. adquieren el riesgo de padecer EM de la pobla- 
ción a la que llegan, mientras que aquellos que 


E] Alto riesgo. 

El Riesgo algo probable. 

EJ Riesgo bajo, 

L] Riesgo bajo probable, 

ES Gradiente de riesgo de norte a sur. 
Otros riesgos. 


migran después del período adolescente mantie- 
nen el riesgo de su área geográfica de origen (Milo 
y Kahana, 2010). 


Figura 11.1.—Mapa de la distribución mundial de la EM. 


Por otra parte, existen diversos datos que fa- 
vorecen la hipótesis genética de la EM. La «teoría 
vikinga», desarrollada por Poser en 1995 (Poser, 
1995), se basa en que esta enfermedad está fuer- 
temente ligada a los genes escandinavos y que su 
distribución mundial se relacionaría con las inva- 
siones vikingas y posteriores migraciones desde 
los países escandinavos a todo el planeta. Curio- 
samente, en una pequeña zona en la península del 
sur de China, conquistada por los vikingos, la 
incidencia de la EM es más alta en comparación 
con el resto del continente chino. Estudios fami- 
liares han demostrado que la probabilidad de de- 
sarrollar una EM es 20 veces más frecuente en 
parientes de primer grado de afectados con la en- 
fermedad que en la población general. Además, 
la concordancia entre gemelos monozigóticos es 


del 30 por 100, frente al 5 por 100 en gemelos di- 
cigóticos. La susceptibilidad genética de la EM se 
asocia de forma consistente a los genes responsa- 
bles de la producción del antígeno leucocitario 
humano (Human Leukocyte Antigen —HLA— ), 
que codifica moléculas implicadas en el sistema 
inmunitario, y en especial con la región clase II. 
Además de la región correspondiente al HLA, 
otras regiones del genoma humano se han rela- 
cionado con la predisposición a padecer la enfer- 
medad, aunque con resultados menos concluyen- 
tes que los que corresponden a la producción del 
HLA (Redjak et al., 2010). 

También se ha descrito que el virus Epstein- 
Bar (VEB) desempeña un papel en la etiología 
de la EM. Se ha observado que muchos pacien- 
tes con EM han estado infectados por el VEB o 
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han padecido mononucleosis infecciosa (causa- 
da casi siempre por este virus), y que este hecho 
aumenta el riesgo de padecer EM. Un estudio 
reciente ha demostrado la asociación entre la re- 
activación del VEB y la actividad de la enferme- 
dad en pacientes con EM, lo cual sugiere que el 
VEB puede tener un papel indirecto como acti- 
vador del proceso de la enfermedad (Wandinger 


et al., 2000). La exposición al sol también ha 
sido un factor ambiental que se ha asociado a la 
EM. El cuerpo produce vitamina D cuando se 
expone al sol, y esta vitamina desempeña un pa- 
pel importante en el sistema inmunitario, supri- 
miendo y regulando las células inflamatorias re- 
lacionadas con la actividad de la EM (Rejdak et 
al., 2010). 


— Se cree que la EM se desencadena por la influencia de factores ambientales (probablemente de 
carácter vírico), que ataca en edades tempranas o durante la adolescencia a personas con predle- i 
posicion genética, provocando una respuesta anormal del sistema inmunitario. = 

— La distribución de la EM a nivel mundial es ‘irregular, observándose una mayor. prevalencia en los. 


extremos de la latitud de: ambos hemisferios, con: niveles | muy. elevados de EM en zonas del norte © 


de Europa, Estados Unidos y Canadá. 


— Existe una mayor probabilidad de: desarrollar | la enfermedad en n parientes de o primer 
tados con la enfermedad que en la: población Erie 


3. DIAGNÓSTICO Y FORMAS _ 
CLÍNICAS DE PRESENTACIÓN 
DE LA ENFERMEDAD 


3.1 Diagnóstico de la EM 


El diagnóstico de la EM es clínico, aunque 
actualmente se ve reforzado por pruebas com- 
plementarias, como la resonancia magnética 
(RM), el análisis de líquido cefalorraquídeo 
(LCR) y los potenciales evocados (PE). El diag- 
nóstico de la enfermedad se sustenta en dos va- 
riables: la variable espacial y la temporal. En 
primer lugar, se debe demostrar la diseminación 
en el espacio de las lesiones, es decir, que afecten 
a varias zonas del SNC. En segundo lugar, la 
variable temporal hace referencia a que la di- 
seminación de lesiones debe efectuarse en mo- 
mentos temporales distintos de la evolución de 
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Otros factores se han relacionado con una: mayor susceptibilidad a pagucar i la EM o Omo 
ción del VEB, baja exposición al sol o déficit de vitamina D. 


la enfermedad (2 brotes o recidivas de la enfer- 
medad). 

El brote o recidiva es un periodo en el que las 
personas con EM experimentan nuevos síntomas o 
cuando los síntomas viejos reaparecen, que indican 
que existe una nueva lesión o que antiguas lesiones 
están activas. Para que sea una recaída verdadera 
(o brote), debe durar al menos 24 horas y deben 
haber pasado al menos 30 días desde la recaída 
previa. Las recaídas pueden durar desde unos po- 
cos días hasta varias semanas o incluso meses. 

Aunque existen varios criterios clínicos para 
el diagnóstico de la EM, los más utilizados son 
los criterios de McDonald (Thompson et al., 
2018). La utilización de estos criterios consigue 
que el diagnóstico sea más rápido y fácil y además 
también se puede aplicar a pacientes con sindro- 
me clínico aislado (—SCA— pacientes con un 
primer brote). 
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TABLA 11.1 
Criterios diagnósticos de la EM 


Presentación clínica 


Datos adicionales necesarios 


2 o más brotes. 
2 o más lesiones 


| 


| Ninguno. 


2 o más brotes. 
Evidencia clínica objetiva de una lesión, 


Diseminación en el espacio, demostrada por: 


-— 20 más lesiones por RM consistentes con EM o LCR positivo, 
— Esperar otro ataque en un sitio diferente. 


l brote con evidencia clínica objetiva de 2 o 
más lesiones. 


¡E : 
Diseminación en tiempo, demostrada por: 


— RM. 
iS Segundo ataque clinico. 


1 brote. 

Evidencia clínica objetiva de 1 lesión (presencia 
monosintomática o síndrome clínico aislado 
—SCA—). 


Diseminación en espacio, demostrada por: 


— 20 más lesiones por RM consistentes con EM. 
— LCR positivo. 


Diseminación en tiempo, demostrada por: 


— RM. 
—- Segundo ataque o brote clínico. 


* LCR positivo; presencia de bandas oligoclonales o elevación de índice de inmunoglobulina. 


3.2. Formas evolutivas de la EM 


Existen diferentes formas clínicas de la enfer- 
medad en función de su evolución y curso clínico, 
pudiéndose clasificar en varios subtipos (Kurtz- 
ke, 1983): 


— EM recurrente remitente (RR): esta forma 
de la enfermedad es la más prevalente y se 
presenta en aproximadamente el 80 por 
100 de los casos. Se caracteriza por la pre- 
sentación de brotes, con posterior recupe- 
ración completa o parcial. 

— EM secundaria progresiva (SP): aparece 
años después de la instauración de la for- 
ma RR y se caracteriza por un empeora- 
miento gradual y progresivo de la sinto- 
matología, en ausencia de brotes aparentes. 

— EM primaria progresiva (PP): afecta a un 
10-15 por 100 de los casos. Esta forma se 
caracteriza por un comienzo lento e insi- 


dioso, junto con un empeoramiento cons- 
tante y progresivo de los síntomas clínicos. 

—- EM progresiva recidivante (PR): es una 
forma poco frecuente de presentación, que 
afecta en torno al 5 por 100 de los casos de 
pacientes con esclerosis, Puede presentar 
exacerbaciones ocasionales tras un curso 
inicial progresivo. 

— EM benigna: se trata de una variante ca- 
racterizada también por la presencia de 
brotes y remisiones, pero con una sintoma- 
tología de menor gravedad y un pronosti- 
co mas favorable. Esta forma de evolución 
de la enfermedad permite preservar la ca- 
pacidad funcional de todo el sistema neu- 
rológico 10-15 años después de la presen- 
tación de la enfermedad. 


La gran mayoría de pacientes de EM (80 por 
100 de los casos) debutan con un SCA, que se 
define como un primer brote con sintomatología 
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clínica, que corresponde con un evento desmie- 
lmizante o inflamatorio en el nervio óptico, tron- 
coencéfalo o médula espinal. Como hemos visto 
anteriormente, para el diagnóstico de una EM se 
requiere la identificación de dos recaídas separa- 
das temporalmente y que comprendan diferentes 
áreas del SNC; por tanto, no se puede diagnos- 
ticar EM en los individuos con SCA (Lublin et 
al., 2014). 

Debido al corriente uso de las técnicas de neu- 
roimagen, actualmente hay pacientes en los que 


— La EM es una enfermedad degenerativa desmielinizante crón 


gris de todo el SNGz ; 


— Se diagnostica en adultos jóvenes y afecta con mayor frecuencia a las mujeres. 


Neuropsicología de las enfermedades desmielinizantes: esclerosís múltip 


Figura 11.2.---Representación de los patrones de evolución de la enfermedad. 


- CONCEPTOS CLAVE 


pueden identificarse anomalías radiológicas sin 
presentar ninguna sintomatología clínica; a estos 
pacientes se les diagnostica de síndrome radioló- 
gico aislado. Al parecer, el síndrome radiológico 
aislado precedería al SCA y este a la EM. En la 
actualidad, la identificación de estos pacientes 
(SCA y síndrome radiológico aislado) posee una 
gran relevancia clínica, ya que la implantación 
temprana del tratamiento en estas personas es ca- 
paz de retrasar su posible conversión a EM y a la 
discapacidad (Lublin et al., 2014). 


ica, que afecta a la sustancia blanca y A 


— La evolución de la enfermedad es heterogénea, describiéndose distintos subtipos de EM: la EM RR 


(que se manifiesta a brotes), la PP, SP, PR y la forma benigna: vee 
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- síntomas viejos reaparecen. ee 
_ Actualmente en la práctica clinica se pueden 


«clínicos para el diagnóstico de la enfermedad 


4, NEUROPATOLOGÍA Y NEUROIMAGEN 
DE LA EM 


La inflamación sería el mecanismo más inme- 

diato que se observa en los pacientes de EM pro- 
vocado por la respuesta anormal del sistema in- 
munitario, seguido delas placas de desmielinización 
(o placas de esclerosis). Aunque en un principio 
se pensaba que la EM era una enfermedad que 
solo afectaba a la sustancia blanca del SNC, ac- 
tualmente se conoce que también existe pérdida 
de sustancia gris. 
Las lesiones típicas se localizan en la sustancia 
blanca, siendo comunes en determinadas zonas 
anatómicas, como en la sustancia blanca periven- 
tricular, cuerpo calloso, sustancia blanca yuxta- 
cortical y parénquima infratentorial. Los tres ti- 
pos de lesiones más frecuentes son las lesiones 
agudas, lesiones crónicas activas y las placas cró- 
nicas inactivas. La distinción entre los distintos 
tipos de lesiones se basa en la presencia de infil- 
trados inflamatorios y el daño del tejido nervioso, 
que se describen a continuación brevemente (Vi- 
lloslada, 2010): 


— Lesiones agudas: existe preferentemente un 
proceso de infiltrado inflamatorio peri- 
vascular, aunque también se puede observar 
pérdida de mielina en las lesiones agudas. 
Las placas agudas son menos frecuentes 
que el resto, debido a que probablemente el 
infiltrado inflamatorio es un fenómeno de 
corta duración (un mes) y con más frecuen- 
cia en fases iniciales de la enfermedad. 

— Lesiones crónicas activas: la lesión crónica 
activa se caracteriza por tener la mielina 
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Un brote es un período en el que las personas con EM experimentan nuevos síntomas o cuando los a 
detectar pacientes que todavía no presentan criterios. ` 


clinicos par , Pero que tienen una alta probabilidad de ser diagnos- 
Sy ticados en el futuro de EM: el SCA y el síndrome radiológico aislado: j : 


alterada y macrófagos que fogocitan la 
mielina, lo que indica que la placa está cre- 
ciendo por su periferia de forma centrifu- 
ga. También se observa pérdida axonal. 

— Lesiones crónicas inactivas: son las más 
frecuentes en pacientes progresivos. Se ca- 
racteriza por ser extensa, desmielinización 
completa, densidad de axones escasa y nú- 
mero de oligodendrocitos reducido, Existe 
un porcentaje de placas en fase crónica 
que se han remielinizado, por lo que son 
difíciles de observar y se denominan «pla- 
cas fantasma». 


También existen lesiones en sustancia gris, de- 
nominadas lesiones corticales y se pueden locali- 
zar en el córtex, ganglios basales, tronco y médula 
espinal. En estas placas existe una clara desmieli- 
nización en la sustancia gris, pérdida axonal, así 
como pérdida neuronal (Villoslada, 2010). 

Los síntomas durante los episodios de brote o 
recaídas se explican por la inflamación de la sus- 
tancia blanca (lesiones agudas). La etapa progre- 
stva de la enfermedad se caracteriza por un déficit 
y discapacidad progresiva y más severa, que se 
explicaría en gran parte por la desmielinización, 
pérdida axonal y muerte neuronal. 

La RM es una técnica muy sensible a la de- 
tección de las lesiones en la EM. Es útil no solo 
para diagnosticar la enfermedad, sino también pa- 
ra controlar su evolución y la eficacia de los tra- 
tamientos. En la EM se pueden visualizar las lesio- 
nes tanto en secuencias T1 (lesiones hipointensas) 
como en T2 (lesiones hiperintensas). 

_ La hiperintensidad y visualización de las le- 
siones en T2 significa un aumento de concentra- 
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ción tisular de agua libre, pero no se puede obser- 
var la concentración de otros procesos patológicos 
asociados a la EM (edema, inflamación, lesión 
axonal, gliosis, remielinización). Es por esta ra- 
zÓn por la que existe una débil correlación entre 
el volumen lesional medido con secuencias T2 y 
el grado de discapacidad neurológica que pre- 
sentan los pacientes. Alrededor del 10-20 por 
100 de las lesiones que se visualizan en adquisi- 
ciones potenciadas en T2 se pueden también ob- 
servar en T1 como lesiones hipointensas. Estas 
lesiones pueden reflejar sustratos patológicos 
distintos dependiendo de si la lesión esta activa 
(aguda) o inactiva. La lesión activa refleja pre- 
sencia de edema y grados variables de destruc- 


-— Las lesiones típicas se localizan en la sustancia blanca, en zonas como la sustancia blan 
tricular, cuerpo calloso, sustancia blanca yuxtacortical y parénquima infratentorial. 


ción tisular (destrucción de mielina y axón), y la 
lesión desaparece o se reduce de tamaño cuando 
se resuelve el proceso inflamatorio. En las lesio- 
nes crónicas (también denominadas black holes), 
la destrucción tisular es irreversible, con lo que 
la lesión hipointensa persiste. Es por ello que las 
secuencias potenciadas en T1 correlacionan me- 
jor con la discapacidad clínica del paciente (Vi- 
lloslada, 2010). 

Finalmente, las lesiones captantes de gadoli- 
nio gadopentotato de dimeglumina (Gd-DPTA) 
secuenciadas en Tl indican que se encuentran ac- 
tivas, y se relacionan con brotes 0 exacerbaciones 
clinicas en el caso de las formas progresivas de la 
enfermedad (Villoslada, 2010). 


ca periven- 


— Se pueden observar distintos tipos de lesiones en sustancia blanca en los pacientes de EM. Las” 


lesiones agudas indican inflamación; las lesiones crónicas activas muestran plac 
y las lesiones crónicas inactivas indican desmielinización completa.: o: 
— Las lesiones crónicas o black holes indican destrucción tisular irreversible: y corr 


discapacidad del paciente. 


5. SINTOMATOLOGÍA CLÍNICA DE LA EM 


Los síntomas y signos clínicos de la EM pue- 
den ser muy variados y dependerán de la locali- 
zación de las lesiones en el SNC, La amplia gama 
de síntomas incluyen alteraciones motoras y sen- 
sitivas, cognitivas y emocionales. 


5.1. Síntomas motores y sensitivos 


Las alteraciones visuales son muy frecuentes 
en la EM (incluso algunos pacientes debutan con 
este tipo de síntomas), y están relacionadas con 
lesiones en el nervio óptico. Pueden consistir en 
la pérdida de la visión de un ojo, visión borrosa o 
doble. 
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n crecimiento. 


Las alteraciones motoras pueden ser variadas 
y pueden afectar tanto a extremidades superiores 
como inferiores, Algunos pacientes también pue- 
den tener problemas en el equilibrio y la coordi- 
nación de movimientos. Otros sintomas frecuen- 
tes son los sensitivos, que pueden presentarse 
como sensación de hormigueo o cosquilleo, falta 
de tacto o de sensibilidad o incluso dolor, Otros 
síntomas menos frecuentes, pero que también 
pueden aparecer a lo largo de la progresión de la 
enfermedad, son los problemas urinarios, del apa- 
rato digestivo, disfunción sexual o espasticidad. 

A nivel clínico, existe una escala ampliamente 
utilizada en esta población denominada Expanded 
Disability Status Scale (EDSS; Kurtzke, 1983), 
que se emplea como método de cuantificación del 
grado de discapacidad física. La escala EDSS exa- 
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mina 8 sistemas funcionales diferentes y tiene un 

=: rango de puntuación que va desde el 0 (examen 
neurológico normal) hasta el 10 (muerte debida a 
una complicación de la EM). 


TABLA 11.2 
Escala EDSS 


Examen neurológico normal. 


No existe discapacidad, pero se apre- 
cian signos en el examen neurológico. 


Existe discapacidad, pero el paciente 
puede deambular sin ayudas externas. 


Necesita un apoyo para caminar (una 
muleta o bastón). 


6,5 | Necesita dos apoyos para caminar 
(dos muletas). 


7-7,5 | Puede ser capaz de superar ciertos obs- 
táculos, pero necesita silla de ruedas 
para caminar. 


8 | No es capaz de andar, movilidad res- 
tringida a la silla de ruedas, 


8,5-9,5 | Restringido a la cama. 


10 | Muerte por EM. 


En los últimos años se ha producido un cierto 
consenso en cuanto a los factores clínicos y de- 
mográficos asociados a una mejor evolución de la 
enfermedad. Las características favorables son 
una edad de inicio de la enfermedad menor de 40 
años, sexo femenino, compromiso óptico o sensi- 
tivo al inicio y baja frecuencia de brotes. Por el 
contrario, un inicio de la enfermedad en mayores 
de 40 años, sexo masculino, inicio con síntomas 
motores y cerebelosos, curso progresivo y un ma- 
yor número de brotes predisponen a una peor 
one de la enfermedad (Weinshenker y cols., 


5.2. Fatiga 


La fatiga es un síntoma muy común y afecta 


a un 90 por 100 de los pacientes. Se define como 


una sensación extrema de cansancio, falta de ` 


energía y sensación de agotamiento, que puede 
manifestarse incluso en situaciones de reposo y 
debe considerarse como un factor multidimensio- 
nal que afecta a distintas facetas del individuo, ya 
sean motoras, sensitivas, motivacionales y/o cog- 
nitivas (Chiaravalloti y Deluca, 2008), 

Es necesario precisar que en la EM existen 
muchas variables intrínsecas a la enfermedad que 
pueden provocar fatiga, como los problemas de 
movilidad o algunos medicamentos. Otras varia- 
bles como el insomnio o el estrés agravan la fatiga 
en los pacientes de EM, 

En la valoración neuropsicológica es necesa- 
rio considerar si el paciente está fatigado o si una 
valoración cognitiva larga puede provocar fatiga 
e interferir en los resultados. La relación entre fa- 
tiga y rendimiento cognitivo no es del todo clara, 
aunque se ha descrito una interferencia de la fati- 
ga en tareas que requieren de un esfuerzo mental 
sostenido, vigilancia visual o MT (Chiaravalloti y 
Deluca, 2008). 


5.3. Alteraciones cognitivas 


Las alteraciones cognitivas constituyen un as- 
pecto importante en la expresión clínica de la en- 
fermedad, estimándose una prevalencia que os- 
cila entre el 43 por 100 y el 65 por 100 de los 
pacientes valorados en los servicios de asistencia 
sociosanitaria (Arnett y Forn, 2007; Chiaravallo- 
ti y Deluca, 2008). Durante los últimos años se 
han realizado numerosos estudios en el campo 
del deterioro cognitivo de la EM que muestran 
que la valoración neuropsicológica temprana re- 
sulta de gran utilidad para identificar el tipo y el 
grado de las alteraciones cognitivas que el pa- 
ciente presenta y que estas valoraciones ayudan 
no solo a controlar la evolución de la enferme- 
dad, sino también a instaurar programas de re- 
habilitación individualizados que contribuyan a 
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recuperar las funciones alteradas y conserven las 
preservadas. 

A pesar de que, como hemos visto, la expre- 
sión de la enfermedad es muy heterogénea en su 
evolución, el perfil de alteración cognitiva descri- 
to es bastante consistente y se caracteriza por un 
enlentecimiento de la velocidad del procesamien- 
to de la información, alteración en las funciones 
de atención, memoria, funciones ejecutivas y fun- 
ciones visuoespaciales/visuoperceptivas. Además, 
estos pacientes también presentan una alta preva- 
lencia de alteraciones emocionales, siendo la más 
frecuente la sintomatología depresiva (Arnett y 
Forn, 2007; Chiaravalloti y Deluca, 2008). 


5.3.1. Velocidad del procesamiento 
de la información 


La velocidad del procesamiento de la infor- 
mación (bradipsiquia) es una alteración cognitiva 
que aparece de forma precoz en los pacientes de 
EM y que además parece ser un buen predictor 
del deterioro cognitivo a largo plazo (Chiarava- 
lloti y Deluca, 2008). Se ha definido como el tiem- 
po requerido para ejecutar una determinada ta- 
rea, para comprender una determinada instrucción 
o tomar una decisión. Refleja, por tanto, una con- 
ducta algo más compleja que la respuesta de ve- 
locidad hacia un estímulo auditivo o visual. 

En referencia a la velocidad del procesamiento 
de la información, se debe añadir que es difícil dife- 
renciarla de otras funciones cognitivas. Esto puede 
ser debido a que la velocidad del procesamiento se 
podría considerar como un rasgo cognitivo que 
subyace a la realización de otras funciones cogniti- 
vas y no como una función cognitiva en sí misma. 
A este respecto, diversos estudios han observado 
una relación entre el enlentecimiento de la veloci- 
dad del procesamiento y el rendimiento en otras 
tareas cognitivas, como la MT, aprendizaje o fun- 
ciones ejecutivas (Chiaravalloti y Deluca, 2008; 
Drew, Starkey e Isler, 2009). Es importante, por tan- 
to, tener en cuenta la relación entre enlentecimiento 
de la velocidad del procesamiento y otras funciones 
cognitivas para poder interpretar de forma correcta 
los resultados neuropsicológicos. 
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5.3.2. Atención 


Los estudios sobre las alteraciones de la aten- i 
ción en pacientes de EM se caracterizan por una 
gran heterogeneidad de las tareas utilizadas para 
evaluar estas funciones, encontrándose tareas que 
implican también otros procesos como la veloci- 
dad del procesamiento de la información o el con- 
trol ejecutivo. Estos hechos dificultan establecer 
conclusiones sobre el impacto que tiene la enfer- 
medad sobre los procesos atencionales. 

Para diversos autores los déficits atencionales 
en estos pacientes están determinados por la can- 
tidad de información, las demandas cognitivas y/o 
el tiempo de ejecución permitido para realizar la 
tarea (Dujardin, Donze y Hautecoeur, 1998; Paul, 
Beatty, Schneider, Blanco y Hames, 1998). Mien- 
tras que el rendimiento en tareas básicas de aten- 
ción que implican un procesamiento automático 
(como por ejemplo repetir dígitos) apenas se 
muestra alterado en estos pacientes (Benedict 
et al., 2006), sí se han descrito alteraciones en la 
atención selectiva y sostenida (McCarthy, Beau- 
mont, Thompson y Peacock, 2005; Urbanek et al., 
2010), destacando también por su mayor preva- 
lencia las alteraciones atencionales relacionadas 
con la atención dividida y/o alternante (Amato et 
al., 2008; McCarthy et al., 2005). 


5.3.3. Memoria 


Las funciones de memoria han sido amplia- 
mente estudiadas en estos pacientes y parecen 
constituir una de las alteraciones cognitivas más 
prevalentes. Principalmente se describen altera- 
ciones en la capacidad de aprendizaje y memoria 
a largo plazo (MLP), que afectan al 40-65 por 100 
de los pacientes y en la MT también verbal (Chia- 
ravalloti y Deluca, 2008). E 

No existe un consenso acerca de si el origen: : 
de la alteración de la MLP depende de un fallo en 
el proceso de codificación o, por el contrario, se: 
debe a un fallo en la recuperación de la informa- 
ción. Hasta hace poco tiempo: la. hipótesis más 
aceptada era la que señalaba un déficit en la ca- 
pacidad de recuperación de la información. Sin 
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embargo, posteriormente también se ha observa- 
= do un rendimiento inferior de los pacientes de 
EM en la codificación de la información, ya que 
los pacientes necesitan más ensayos de aprendiza- 
je para obtener una ejecución similar al grupo 
control (Chiaravalloti y Deluca, 2008). Como se 
ha descrito anteriormente, la velocidad del proce- 
samiento de la información parece influir en el de 
aprendizaje. 

Otro de los procesos frecuentemente afecta- 
dos en esta población clínica es la denominada 
MT. La relación entre velocidad del procesamien- 
to y MT también ha sido demostrada en algunos 
estudios, de forma que cuando las demandas de 
las tareas de MTse incrementan, los déficits en 
ambos procesos se hacen más evidentes (Chiara- 
valloti y Deluca, 2008). 


5.3.4, Funciones ejecutivas 


Se ha descrito una peor ejecución de pacientes 
frente a sujetos control en una amplia variedad 
de tareas que evalúan distintos aspectos dentro de 
las funciones ejecutivas, como la capacidad de pla- 
nificación, fluidez verbal, tanto fonética como se- 
mántica, razonamiento, solución de problemas 
toma de decisiones o la inhibición de respuestas. 
E No obstante, existen pocos estudios que examinen 
: las distintas funciones ejecutivas de forma conjun- 
ta, ya que la mayoría de ellos miden una función 
ejecutiva de forma aislada. Por los diversos traba- 
jos realizados hasta el momento, se puede concluir 
que los pacientes con EM, más que caracterizarse 
por tener déficits concretos en determinadas cate- 
gorías ejecutivas, muestran un rendimiento anó- 
T malo más generalizado, caracterizado por una 
li marcada variabilidad, sin encontrarse un patrón 
| típico de afectación ejecutiva (Chiaravalloti y De- 
luca, 2008; Drew, Tippett, Starkey y Isler, 2008). 


5.3.5. Funciones visuoespaciales/ 
visuoperceptivas 


Aunque son funciones cognitivas que han sido 
poco estudiadas en los pacientes de EM, se han 
descrito rendimientos inferiores de los pacientes 


en tareas visuoespaciales y visuoperceptivas. No 
obstante, algunos autores proponen que algunos 
de estos déficits pueden ser secundarios a una pét 
dida visual primaria (por ejemplo, neuritis Óptica) 
(Chiaravalloti y Deluca, 2008). 


“Los síntomas y signos en los pacientes de EM son muy variados y dependen de la localización de - 
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la lesión... A eee e : o ts UE at ea 
Se observan alteraciones motoras y sensitivas, cognitivas y emocionales, y fatiga: os 
El perfil de alteración cognitiva se caracteriza por enlentecimiento de la velocidad del procesamien- 
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5.4. Sintomatologia depresiva 


La depresión constituye una de las alteracio- 
nes emocionales más frecuentes en la EM, descri- 
biéndose índices de prevalencia vital en torno al 
50 por 100. Aunque es lógico pensar que la depre- 
sión en la EM puede ser debida al grado de inca- 
pacidad física y a las limitaciones que provoca la 
enfermedad, parece ser que la sintomatología de- 
presiva es independiente del grado de incapaci- 
dad. Se han descrito variables neuropatológicas 


relacionadas con la sintomatología depresiva. En ` 


este sentido, algunos autores relacionan la sinto- 
matología depresiva con la desconexión de vías 
corticosubcorticales que influyen en el buen fun- 
cionamiento del sistema límbico. Otros describen 
la desconexión entre áreas frontales y parietales y 
el volumen total de atrofía como variables anató- 
micas relacionadas con la sintomatología depre- 
siva, así como una mayor carga lesional en zonas 
temporales (Chiaravalloti y Deluca, 2008). 
Respecto a la relación entre depresión y ren- 

dimiento cognitivo, se ha observado en diversos 
trabajos que los pacientes con depresión rinden 
peor en diversas tareas, como las de MT, veloci- 
dad de procesamiento, aprendizaje o funciones 
ejecutivas (Arnett y cols., 2008). También se ha 
descrito que la mejoría de la sintomatología de- 
presiva se relaciona con una mejora de las fun- 
ciones cognitivas (Demaree y cols., 2003). Parece 
que existe una relación bidireccional entre ambas 
variables, de tal forma que los pacientes que pre- 
sentan sintomatología depresiva pueden tener un 
mayor riesgo de deterioro cognitivo o un agrava- 
miento de los déficits cognitivos preexistentes 

mientras que, por otra parte, el déficit cognitivo 
puede también agravar la sintomatología depre- 
siva (The Goldman Consensus statement on de- 
pression in multiple sclerosis, 2005). 
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— Existe una relación bidireccional entre depresió 


sintomatología cognitiva, y el deterioro cognitivo pue 


. 


6. VARIABLES RELACIONADAS CON EL 
DETERIORO COGNITIVO EN LA EM 


6.1. Variables clínicas 


La relación entre deterioro cognitivo y variables 
como la incapacidad física (medida mediante la es- 
cala EDSS), años de evolución de la enfermedad o 
subtipos clínicos es poco concluyente. Aunque el 
deterioro cognitivo puede darse en cualquier mo- 
mento de la enfermedad, incluso se han descrito 
déficits leves en pacientes con SCA, la gravedad del 
deterioro cognitivo parece estar directamente rela- 
cionada con los años de evolución de la enferme- 
dad (Schwid y cols., 2007). En la misma línea, en- 
contramos estudios que han señalado una mayor 
prevalencia y gravedad de las alteraciones cogniti- 
vas en pacientes con formas progresivas de la en- 
fermedad (fundamentalmente en las formas SP) 
respecto a pacientes diagnosticados de EM RR 
(Gaudino y cols., 2001; De Sonneville y cols., 2002). 
A este respecto, hay que afiadir que los pacientes 
del subtipo SP por definición tienen mas años de 
evolución de la enfermedad respecto a las formas 
RR, por lo cual es normal considerar que el grado 

de deterioro cognitivo en los pacientes SP esté di- 
rectamente relacionado con los años de evolución. 

Otros factores como la «reserva cognitiva» O 
la «reserva cerebral» se han mostrado protectores 
del deterioro cognitivo en pacientes de EM. El tér- 
mino «reserva» hace referencia a que los indivi- 
duos difieren en el número y estrategias de uso de 
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“to de la información, alteración de funciones atencionale 
zaje y MLP, MT, y alteración de funciones ejecutivas 

— La depresión tiene una prevalencia elevada en pacientes de 

1 y deteri 


Iteraciones de la capacidad de aprendi- 
oespaciales y visuoperceptivas. =: 


EM. : : : 
gnitivo: la: depresión puede agravar la 
j favorecer la sintomatología depresiva. 


de 


los recursos cognitivos disponibles para enfrentar- 
se a una tarea. El nivel de dicha reserva depende 
de elementos tanto pasivos como activos, Entre los 
elementos pasivos destaca la llamada «reserva ce- 
rebral», que básicamente es el equivalente al tama- 
ño del parénquima cerebral, y se puede estimar 
con medidas como el volumen global intracraneal. 
Funcionalmente hace referencia al hecho de que 
aquellos cerebros de mayor tamaño, con más neu- 
ronas o con más sinapsis, son capaces de soportar 
más daño cerebral antes de desarrollar y/o expre- 
sar una patología. Por otra parte, el concepto de 
«reserva» también implica elementos activos o 
funcionales, descritos bajo el término de «reserva 
cognitiva». La «reserva cognitiva». está funda- 
mentalmente ligada a las diferencias interindivi- 
duales en cuanto a CI, flexibilidad mental o varie- 
dad de estrategias para. resolver una tarea, asi 
como la eficacia cognitiva: o el uso:de un menor 
número de recursos para alcanzar un mismo nivel 
de ejecución (Stern, 2009). En esta linea, se ha de- 
mostrado cómo aquellos pacientes de EM con una 
alta reserva cognitiva (estimada mediante test de 
inteligencia verbal, lectura y años de escolaridad) 
mostraban un menor deterioro cognitivo respecto 
a aquellos pacientes con baja reserva cognitiva 
(Sumowski y cols., 2009a; Benedict y cols., 2010). 
También se ha descrito que la reserva cognitiva es 
capaz de atenuar el efecto negativo de la atrofia 
cerebral. Sumowski y cols. (2009b) estudiaron a un 
grupo de pacientes con similar grado de atrofia, 
pero con distinto grado de reserva cognitiva. Ob- 
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~gervaron que los pacientes con menor reserva 
cognitiva tenían mayor deterioro cognitivo que los 
< pacientes con mayor reserva cognitiva, aunque el 
grado de atrofia fuera similar entre ambos grupos. 
En la misma línea de trabajo, otro estudio ha ob- 
servado cómo la reserva cognitiva atentia los efec- 
tos del volumen lesional o la atrofia en el rendi- 
miento cognitivo de los pacientes de EM (Pinter y 
cols., 2014) o cómo los pacientes con EM con ma- 
yor reserva cognitiva reclutan un menor número 
de áreas frontales, a la vez que presentaban una 
menor deactivación de la red neuronal por defecto 
durante la realización de una tarea cognitiva (Su- 
mowski y cols., 2010). Estos resultados muestran, 
por tanto, que aquellos pacientes de EM con ma- 
yor reserva cognitiva presentan también una ma- 
yor eficiencia cerebral, ya que requieren de menos 
recursos cognitivos durante la realización de una 
tarea. 


6.2. Variables de neuroimagen 


Una de las variables más estudiadas ha sido el 
volumen total lesional, normalmente en secuen- 
cias potenciadas en T2 y en T1. Diversos trabajos 
han correlacionado las lesiones visibles en T2 con 
el rendimiento en distintas pruebas cognitivas. Los 
distintos resultados apuntan a que un mayor vo- 
lumen de lesiones se relaciona con un peor rendi- 
miento cognitivo. Estos resultados sugieren que un 
if dafio generalizado en la sustancia blanca da lugar 
a una desconexión funcional de distintas áreas 
corticales de sustancia gris, produciendo el dete- 
rioro cognitivo en los pacientes de EM. Otros tra- 
bajos han intentado relacionar la localización de 
las lesiones en sustancia blanca con déficits cogni- 
tivos específicos. Una mayor carga de lesiones en 
los lóbulos frontales (observadas en secuencias 
T2) se ha relacionado con un peor rendimiento en 
tareas ejecutivas, mientras que lesiones parietooc- 
cipitales se han relacionado con un peor rendi- 
miento en tareas visuales complejas o de aprendi- 
zaje verbal. Por otra parte, el volumen lesional en 
la zona posterior se ha relacionado con un peor 
rendimiento en velocidad del procesamiento de la 
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información, mientras que lesiones situadas en las 
fibras U se han relacionado con alteraciones en 
funciones ejecutivas y memoria (Filippi y Rocca, 
2010). 

Diversas variables relacionadas con el vo- 
lumen global de atrofia, como la dilatación del 
tercer ventrículo o la pérdida de parénquima ce- 
rebral, así como la atrofia talámica, se han rela- 
cionado también con un peor rendimiento cogni- 
tivo, Hay que destacar que el tálamo es una 
estructura que se encuentra interconectada me- 
diante tractos de sustancia blanca a amplias zo- 
nas corticales y subcorticales, lo que provoca que 
sea una zona anatómica muy sensible a los proce- 
sos de desmielinización característicos de la enfer- 
medad. El tálamo parece ser un marcador rele- 
vante del proceso degenerativo de la EM y es por 


ello que se relaciona de forma consistente con el - 


deterioro cognitivo en estos pacientes (Filippi y 
Rocca, 2010; Rocca y cols., 2016). En este sentido, 
un aumento de conectividad funcional entre el tá- 
lamo y áreas corticales se ha relacionado con un 
peor rendimiento cognitivo en pacientes (Rocca y 
cols., 2016). 

Estudios de morfometría de vóxel muestran 
que aquellos pacientes con mayor grado de atro- 
fia presentan un mayor deterioro cognitivo. Tam- 
bién se ha descrito que este mayor grado de atro- 
fia y mayor deterioro cognitivo es más evidente en 
las formas secundarias progresivas de la enferme- 
dad (subtipo SP), en comparación con las formas 
RR o PP (Riccitelli y cols., 2011). Otros autores 
han relacionado la pérdida de volumen y altera- 
ciones de la conectividad funcional en el hipo- 
campo con un peor rendimiento en pruebas de 
aprendizaje y MLP (Longoni y cols., 2015; Rocca 
y cols., 2016; González-Torre et al., 2017). 

Utilizando técnicas de neuroimagen funcional 
se ha podido observar de forma general que los 
pacientes con EM presentan una mayor activación 
de áreas cerebrales durante la realización de tareas 
cognitivas. Otros estudios también han descrito 
una mayor conectividad entre áreas en pacientes 
de EM respecto a controles. El uso de una mayor 
activación de áreas cognitivas, así como una ma- 
yor conectividad entre áreas cerebrales en pacien- 
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tes con un rendimiento cognitivo eficiente, se ha 
interpretado como una «actividad compensato- 
ria» o «reorganización funcional» necesaria para 
realizar las tareas cognitivas a un rendimiento nor- 
mal (Cruz-Gómez y cols., 2011). De todos modos, 
hay que añadir que algunos trabajos han relacio- 
nado una mayor conectividad funcional con un 
mayor deterioro cognitivo, por lo que los resulta- 
dos de conectividad funcional son difíciles de in- 
terpretar. En algunos casos en los que esa mayor 
conectividad se ha asociado a un mayor deterioro 
cognitivo, se ha utilizado el término «reorganiza- 


a 


terioro cognitivo. 


7. VALORACIÓN NEUROPSICOLÓGICA 
EN LA EM 


Una valoración neuropsicológica formal re- 
sulta esencial para identificar el tipo y el grado 
de las alteraciones cognitivas que el paciente pre- 
senta, posibles factores asociados a las mismas 
(depresión, fatiga, etc.), así como las implicacio- 
nes que los déficits provocan en su actividad dia- 
ria, con el objetivo final de planificar programas 
de intervención terapéutica que ayuden a paliar 
los posibles déficits. Para una correcta interpre- 
tación de los resultados neuropsicológicos es ne- 
cesaria la realización de una exhaustiva historia 
clínica, y no valorar al paciente durante un pe- 
ríodo de brote o recaída, ya que podríamos evi- 
denciar problemas cognitivos asociados al perío- 
do inflamatorio que luego tienden a desaparecer. 

Se han propuesto distintas baterías especifi- 
cas y sensibles para valorar el deterioro cogni- 
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— A más años de evolución de la enfermedad; mayor deterioro cognitivo. : 
— Un mayor número de lesiones y una mayor atrofia cerebral también se relacionan con un 1 mayor de- 


— Una mayor reserva cognitiva se relaciona con un menor deterioro asan" l i ii 
— Los pacientes con mayor reserva cognitiva presentan una mayor eficiencia cerebral y, por tanto, ne- ni 
cesitan menos recursos cognitivos para realizar una tarea. we 


ción funcional maladaptativa». En es 
algunos autores describen que podría: existir una 
capacidad limitada de reorganización funcional, 
que se relacionaría con el grado de atrofia cere- 5: 
bral. De esta forma, cuando el nivel de atrofia es. 
leve o moderado, se puede observar en los pacien- ' 

tes de EM una reorganización funcional eficiente, 
capaz de suplir las posibles alteraciones, pero a 
medida que la enfermedad avanza y hay una ma- 

yor acumulación de daño cerebral que sobrepasa 

un umbral crítico, los niveles de eficiencia cerebral 
decaen (Schoonheim y cols., 2015). 


tivo en pacientes de EM; una de las más utiliza- 
da en el ámbito clínico es la Brief Repeatable 
Battery of Neuropsychological Test (BRB-N), 
desarrollada por Rao y el Cognitive Function 
Study Group (1990). Esta batería es una versión 
reducida de otra mucho más amplia que cons- 
taba de 23 test neuropsicológicos elegidos si- 
guiendo las propuestas de la Neuropsychological 
Research in Multiple Sclerosis. De estos test, se. A 
seleccionaron aquellos 5 que mostraron una ma- 
yor sensibilidad y especificidad en la detección: + 
del deterioro cognitivo de pacientes de EM y cisi 
que se describen en la tabla 11.3. Esta bateria 
cuenta además con unos elevados índices de 
sensibilidad (71 por 100) y especificidad (94 por: 
100). Además, existe la versión traducida y con 
datos normativos para la población de habla 
castellana, con dos versiones distintas para po- 

der realizar valoraciones longitudinales (Sepul- _ 
ere y cols., 2006). 
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Testo 


TABLA 11.3 
Test incluidos en la Brief Repeteable Battery of Neuropsychological Test (BRB-N) 


Funciones cognitivas evaluadas 


Selective Reminding Test (SRT). 


Aprendizaje y MLP verbal. 


Spatial Recall Test (SPART). 


| Aprendizaje y MLP visuoespacial. 


Symbol Digit Modalities Test (SDMT). 


Velocidad del procesamiento de la informacién y 
atención selectiva. 


Controlled Word Association Test (COWAT). 


Funciones ejecutivas/fluidez verbal. 


Otra batería propuesta por expertos en el 
ámbito clínico de la EM es la Minimal As- 
sessment of Cognitive Function in Multiple Scle- 
rosis (MACFIMS). Los test que forman parte 
de la MACFIMS se describen en la tabla 11.4. 
Ambas baterías (BRB-N y MACFIMS) presen- 


Test 


Paced Auditory Serial Addition Test (PASAT) 3 y 2 segundos. 


MT y velocidad del procesamiento. 


tan cierto solapamiento en algunas de las prue- 
bas utilizadas; la principal diferencia es que la 
batería MACFIMS permite una valoración más 
exhaustiva de las funciones ejecutivas y de diver- 
sos sistemas de procesamiento visuoespacial res- 
pecto a la BRB-N, 


TABLA 11.4 
Test incluidos en la Minimal Assesment of Cognitive Function in Multiple Sclerosis (MACFIMS) 


Funciones cognitivas evaluadas 


California Verbal Learning Test H (CVLT-IL). 


Aprendizaje y MLP verbal. 


Brief Visuospatial Memory Test (BVMT-R). 


| Aprendizaje y MLP visuoespacial. 


Delis-Kaplan Executive Function System ( D-KEFS) Sorting Test. [2 Funciones ejecutivas/razonamiento abstracto. 


Judgment of Line Orientation Test (JOL). 


Habilidades visuoespaciales. 


Paced Auditory Serial Addition Test (PASAT) 3 y 2 segundos, | MT y velocidad del procesamiento. 


Symbol Digit Modalities Test (SDMT) 


Velocidad del procesamiento de la informacion y 
atención selectiva, 


Controlled Oral Word Association Test (COWAT) 


Como hemos visto, la depresión y la fatiga 
podrían interferir en la ejecución de algunas prue- 
bas cognitivas; por tanto, es importante obtener 
una medida de estas dos variables, así como del 
CI para poder interpretar correctamente los re- 
sultados. 


Funciones ejecutivas/fluidez verbal. 


En cuanto a la valoración de la depresión, se 
puede utilizar la versión española del Inventario 
de Depresión de Beck (del inglés Beck Depression 
Inventory —BDI—). Para la utilización del BDI 
en la EM se recomienda un punto de corte de 13 
puntos (Schiffer et al., 2005), debido a que en el 


O Ediciones Pirámide 


Neuropsicología de las enfermedades desmielinizantes: esclerosis multiph 


cuestionario se incluyen items que valoran sínto- 
mas vegetativos (como los dolores o el insomnio), 
que son característicos de la depresión, pero tam- 
bién de la enfermedad, por lo que una puntuación 
positiva en estos items puede dar lugar al sobre- 
diagnóstico de sintomatología depresiva en estos 
pacientes. 

En cuanto a la fatiga, se puede valorar utili- 
zando la Escala de Severidad de Fatiga de Krupp 
(del inglés Fatigue Severity Scale —FSS—; 
(Krupp y cols., 1989), validada en lengua caste- 


a 
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llana por Bulbena y cols. (2000). Otra de la 
las de fatiga comúnmente utilizada es la Escala. 
Descriptiva de Fatiga (Iriarte y cols., 2000). Fi 
mente, si se desea, la valoración neuropsicológic 
puede incluir de forma complementaria una e 
trevista que valore la calidad de vida, un cuestio- = 
nario a utilizar sería el cuestionario de calidad de: Tae 
vida específico para pacientes de EM (del inglés 
Multiple Sclerosis Quality of Life-54 —.MS- 
QOL-54—), adaptado a población española (Ay- 
merich y cols., 2006). 
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PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


: aoe 
a) Existen factores ambientales como el dé- nos 


ficit de vitamina D que se han relaciona- 
do con una mayor prevalencia. 

b) Existen factores genéticos, como altera- 
ciones en el cromosoma X, que se han 5. 
relacionado con la susceptibilidad gené- 
tica a padecer EM. 

c) Las zonas del norte de Europa se consi- 


a) Dilatación del parénquima cerebral. 
b) Dilatación de surcos y cisuras. 
c) Atrofia talámica. 


Señala la respuesta correcta en relación a los 
black holes que se observan en algunos pa- 
cientes de EM: 


deran de bajo riesgo. a) Son lesiones crónicas e implican la des- 
trucción tisular irreversible. 
Señala la respuesta correcta: b) Son lesiones activas que indican pérdida 
axonal. 
a) ElSCA se caracteriza por tener lesiones c) Son lesiones agudas inflamatorias que 


sugestivas de EM, pero sin sintomatolo- 
gía clínica. 

b) El SCA se caracteriza por tener lesiones 
sugestivas de EM y la aparición de un 


implican pérdida de mielina. 


6. ¿Cuál de los siguientes déficits cognitivos se 
considera un predictor del rendimiento cog- 


brote. nitivo a largo plazo en los pacientes de EM?: 
c) Se trata de una variante caracterizada a) Alteración de la MT. 

también por la presencia de brotes y re- b) Enlentecimiento de la velocidad del pro- 

misiones, pero con una sintomatología cesamiento de la información. 

de menor gravedad y un pronóstico más c) Alteración de funciones ejecutivas, 

snocao 7, ¿Qué factor se debe tener en cuenta en la va- 


loración de la sintomatología depresiva en 
pacientes de EM?: 


3. Señala la respuesta correcta en relación a la 
sintomatología depresiva y el deterioro cog- 
nitivo en la EM: a) Los sintomas vegetativos son caracterís- 

ticos de la EM y pueden favorecer un so- 

brediagnóstico de la sintomatología de- 


a) A mayor sintomatología depresiva, ma- 


yor deterioro cognitivo. presiva. 
b) A mayor deterioro cognitivo, mayor sin- b) No se pueden utilizar el cuestionario de 
tomatología depresiva. depresión de Beck en pacientes de EM. 
c) ay b son correctas, c) Ninguna de las anteriores es correcta. 


E 
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La etiología de la EM es desconocida, aun- 4, ¿Cuál de las siguientes variables anatómicas se... 
que: ha relacionado con un mayor deterioro cogni- 
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Neuropsicología de los trastornos 


1. INTRODUCCIÓN 


Dentro de los trastornos del movimiento en- 
contramos distintos déficits con manifestaciones 
clínicas diversas. La característica común entre 
todos ellos es que, generalmente, se ven afectadas 
áreas cerebrales relacionadas con las funciones 
motoras, provocando movimientos anormales, 
Estos movimientos anormales se pueden caracte- 
rizar por una pobreza o lentitud (trastornos hi- 
pocinéticos) o, por el contrario, por un exceso de 
movimiento (trastornos hipercinéticos). Dentro 
de los trastornos hipocinéticos, el Parkinson es la 
enfermedad degenerativa idiopática más conoci- 
da, mientras que de los trastornos hipercinéticos 
destacamos la enfermedad de Huntington (EA), 
caracterizada por movimientos coreicos involun- 
tarios. Además de los síntomas motores, estos 
pacientes también muestran alteraciones cogniti- 
vas, comportamentales y psiquiátricas en grado 
variable, 


2. ENFERMEDAD DE PARKINSON (EP) 


2.1. Definición de la EP 

La EP es una enfermedad neurodegenerativa 
crónica compleja, que se diagnostica en la edad 
adulta (normalmente entre los 50 y 60 años), aun- 
que también se puede presentar en personas de 
menor edad, y constituye la segunda enfermedad 
neurodegenerativa más frecuente por detrás de la 
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del movimiento 


demencia tipo Alzheimer (Martínez-Fernández, 
Gasca-Salas, Sánchez-Ferro y Obeso, 2016). Es la 
forma más común de parkinsonismo idiopático, 
aunque se pueden observar síntomas parkinso- 
nianos en otras enfermedades neurológicas, como 
la demencia por cuerpos de Lewy (D-CL descrita 
en el capítulo 7, «Neuropsicología de las demen- 
cias») o la parálisis supranuclear progresiva (PSP) 
que describimos en este capítulo. 

La primera descripción de la enfermedad se la 
debemos al cirujano británico James Parkinson, 
que en una monografía titulada An essay on the 
shacking palsy describe seis casos clínicos que pre- 
sentaban «parálisis agitante o temblorosa». Pero 
fue el neurólogo francés Charcot quien la acuñó 
con el nombre de EP y describió con mayor pre- 
cisión la sintomatología clínica de la enfermedad, 
que presenta como síntomas principales la bradi- 
cinesia y la rigidez (Martínez Fernández, Gasca- 
Salas, Sánchez-Ferro y Obeso, 2016). 

La mayoría de los casos de EP son esporádi- 
cos y es el envejecimiento el principal factor de 
riesgo, describiéndose una mayor prevalencia en 
el sexo masculino (Martínez Fernández, Gasca- 
Salas, Sánchez-Ferro y Obeso, 2016). Aunque la 
mayoría de casos son esporádicos, diversas alte- 
raciones genéticas dominantes y recesivas se han 
asociado a la enfermedad. Los genes autosómi- 
cos dominantes que con mayor frecuencia se han: : 
asociado a la EP son el LRRK2 y el alfa-sinu- 
cleína (Tolosa Sarró, 2012). Por otro lado, alre- 
dedor de un 5 por 100 de pacientes son de inicio 
joven (antes de los 40 años), y se asocian en su 
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mayoría a una mutación en el gen autosómico 


recesivo denominado parkina. Clinicamente, es- 
tos pacientes presentan una evolución más lenta 
de la enfermedad, una mejor respuesta al trata- 
miento con levodopa (precursor metabólico de 
la dopamina), una mayor frecuencia de fenóme- 
nos distónicos y raramente presentan cuerpos de 
Lewy en las necropsias (Tolosa Sarró, 2012; Loh- 
mann et al., 2003). 


2.2. Neuropatología de la EP 


En general se puede afirmar que la actividad 
motora es controlada por la interacción de estos 
sistemas: la corteza motora primaria, las áreas 
premotoras (corteza premotora y motora suple- 


Córtex 


ES 


Via indirecta 


[GPe] Vía directa 


Médula espinal 


n [_] Vías inhibitorias 


mentaria), cerebelo, ganglios basales, troncoen-: 
céfalo y tálamo (véase capitulo 5, «Alteraciones 


motoras: apraxias»). 


Los ganglios basales (junto al cerebelo y tam-. 


bién el troncoencéfalo) constituyen las estruc- 


turas subcorticales implicadas en el control del... 


movimiento. Los ganglios basales forman un cir- 
cuito de núcleos interconectados entre si, cuya 
función es la iniciación e integración del movi- 
miento. Reciben información de la corteza cere- 
bral y troncoencéfalo y envían información de 
nuevo a la corteza, tronco y médula espinal. Los 
ganglios basales están formados por las siguien- 
tes estructuras o núcleos: el núcleo caudado, el 
putamen (que en su conjunto forman el núcleo 
estriado) y el globo pálido. Aunque no forman 
parte de los ganglios basales como tal, debido a 


a Vías excitatorias 


Vía directa 


Bey cms] 


Médula espinal 


SNc: sustancia negra compacta; GPe: globo pálido externo; NST: núcleo subtalámico; Gpi: globo pálido interno; 
SNr: sustancia negra reticulata. 


Figura 12.].—Esquema funcional de los ganglios basales en situacién normal (figura A) y del funcionamiento de las 
vias inhibitorias y excitatorias y las alteraciones que se producen en la enfermedad de Parkinson (figura B). El grueso 


de las vías excitatorias e inhibitorias indica la intensificación del efecto, mientras que la reducción de las líneas indica la 
reducción del efecto. 
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sus conexiones funcionales también se incluyen 
dentro de los ganglios basales el núcleo subtalá- 
mico y sustancia negra. La sustancia negra está 
formada por neuronas dopaminérgicas que secre- 
tan dopamina por la vía nigroestriada (que va 
desde la sustancia negra hasta el cuerpo estria- 
do). Al igual que ocurre con el cerebelo, los gan- 
glios basales tienen un importante papel modu- 
lador del movimiento; esta modulación se realiza 
a través de las vías excitatorias e inhibitorias (Ai- 
var Rodríguez, 2018). 

En la EP se producen alteraciones en la parte 
compacta de la sustancia negra, lo que origina la 
desaparición progresiva de las neuronas dopami- 
nérgicas que forman parte del sistema nigroestria- 
do. Una vez que la disminución de los niveles de 
dopamina alcanza un punto crítico (cerca del 80 
por 100 de muerte neuronal en la sustancia ne- 
gra), se hacen evidentes los síntomas. La deple- 
ción dopaminérgica del nigroestriado produce 
una potenciación de las vías inhibitorias de la se- 
lección del programa motor sobre la vía directa o 
facilitadora del movimiento. La falta de dopami- 
na se traduce en una hiperactividad en el núcleo 
subtalámico y en el complejo globo pálido inter- 
no/sustancia nigra reticulata, y, en consecuencia, 
en una inhibición talamocortical (Chaná, 2010). 

La expresión de la EP no se reduce a la afec- 
tación de las vías dopaminérgicas, ya que también 
se ha descrito afectación de las vías noradrenér- 
gicas y pérdida de neuronas serotonérgicas. Tam- 
bién se ha observado en los pacientes de EP la 
reducción de la actividad colinérgica, con la pre- 
sencia de cuerpos de Lewy e incluso de placas se- 
niles y ovillos neurofibrilares (Jurado, Mataró y 
Pueyo, 2013). 

La acumulación de cuerpos de Lewy en el ci- 
toplama y sobre todo de alfa-sinucleína en dentri- 
tas y axones ha permitido que, mediante el uso de 
técnicas immunohistoquímicas, se pueda estable- 
cer un patrón de degeneración propio de la enfer- 
medad, conocido como los estadios de Braak 
(Braak et al., 2003), que se corresponderían con la 
siguiente secuencia temporal, en la que cada esta- 
dio (seis en total) implica la afectación de las áreas 
especificadas en las fases o estadios previos: 


© Ediciones Pirámide 


A A A a a 


Neuropsicología de los trastornos del movimiento | 217. 


— Estadio 1: alteración del sistema nervioso: 


periférico (neuronas autonómicas), sis- 
tema olfatorio (bulbo olfatorio) médula 
(núcleo dorsal motor del vago y glosofarí- 
geo). 

— Estadio 2: protuberancia (locus coeruleus, 
formación reticular, núcleo posterior del 
rafe), sustancia gris de la médula espinal. 

— Estadio 3: sustancia negra compacta, nú- 
cleo pedúnculo pontino parte compacta y 
subnúcleo central de la amigdala. 

— Estadio 4: sistema límbico (amigdala), nú- 
cleo intralaminar del tálamo, sector CA2 
del cuerno de Ammon (hipocampo) y cor- 
teza temporal anteromedial. 

— Estadio 5: corteza prefrontal, áreas de aso- 
ciación sensorial terciarias. 

— Estadio 6: áreas primarias motoras y so- 
matosensoriales. 


2.3. Diagnóstico de la EP 


El diagnóstico de la enfermedad es clínico y 
se caracteriza por la presentación de estos cuatro 
signos motores: temblor en reposo, rigidez, acine- 
sia (o bradicinesia) y alteraciones posturales y del 
equilibrio (Chaná, 2010). 


— Temblor: el temblor característico de los 
pacientes con EP se observa en estado de 
reposo. Frecuentemente al inicio de la en- 
fermedad es asimétrico y compromete dis- . 
talmente las extremidades superiores, sien- ` 
do frecuente un movimiento de oposición: 


alternante del pulgar y el índice, dando la a ; 
clásica apariencia de contar monedas. Con 


la evolución de la enfermedad el temblor: 


se convierte en bilateral y puede afectara _ o 
la cara, labios y mandíbula. Tiene una fre- = = 


cuencia de 3-6 hercios y suele aumentar al 


distraer al paciente, empeora con la ansie- __ 


dad y desaparece durante el sueño. Es im- 
portante considerar que la ausencia de 
temblor no descarta el diagnóstico de EP. 
Aunque no es frecuente, la EP puede ini- 
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“ciarse con el temblor como síntoma único, 
agregándose los otros síntomas después de 
años de evolución de la enfermedad. 

— Rigidez (hipertonía): se observa rigidez en 
brazos, piernas y tronco. La EP puede pre- 
sentarse en forma del «signo rueda denta- 
da», en la que se alternan episodios de 
oposición con episodios de relajación, o 
«el signo de tubo de plomo», en el cual se 
observa una resistencia constante en todo 
el rango de movimiento. Puede ser tan ex- 
trema e incapacitante que imposibilite la 
movilización completa del rango articular. 

— Bradicinesia o acinesia: la bradicinesia es 
la lentitud en el inicio o realización del 
movimiento voluntario, mientras que la 
acinesia es la falta o pérdida del mismo. 
En la EP la bradicinesia es evidente en 
múltiples aspectos, como el enlentecimien- 
to y pequeños pasos de la marcha, dismi- 
nución o ausencia de braceo, micrografía 
(se empequeñece la letra de forma progre- 
siva), hipomimia (disminución o ausencia 
de la mimia), hipofonía. 

— Alteración de los reflejos posturales y del 
equilibrio: es uno de los signos más inca- 
pacitantes, ya que predispone a los pacien- 
tes a caídas. En etapas iniciales se mani- 
fiesta en forma de ligera desestabilización 
ante la prueba del empujón. Habitualmen- 
te no resulta de utilidad en el diagnóstico 
inicial, ya que en general es un signo clini- 
co de aparición más tardía. Si aparece de 
forma precoz en un paciente, se sospecha 
de diagnósticos alternativos, como la PSP. 


Los criterios clínicos más empleados para el 
diagnóstico de la EP son los establecidos por la 
Movement Disorder Society (Postuma et al., 2015), 
que se presentan en la tabla 12.1 (pagina siguiente). 

Existen muchas escalas para valorar la evolu- 
ción de los signos motores en el enfermo de Par- 
kinson, aunque quizás la más conocida y utiliza- 
da sea la escala de incapacidad funcional de 
Hoehn-Yahr (Hoehn y Yahr, 2001), que diferen- 
cia cinco estadios: 


-— Estadio 0: ausencia de signos patológicos, 

— Estadio 1: los síntomas parkinsonianos 
afectan solo a un lado del cuerpo. 

— Estadio 2: afectación de los dos lados del 
cuerpo, sin trastorno del equilibrio. 

— Estadio 3: alteración bilateral leve o mo- 
derada, con cierta inestabilidad postural. 
El paciente es fisicamente independiente. 

— Estadio 4: incapacidad grave, aunque aún 
es capaz de caminar o de permanecer de 
pie sin ayuda. 

— Estadio 5: el paciente necesita ayuda para 
todo, permaneciendo en cama o sentado. 


Existe otra escala, también bastante utilizada 
en la práctica clínica, la Unified Parkinson's Disea- 
se Ranting Scale (UPDRS), que mide alteracio- 
hes motoras y no motoras, incluyendo alteraciones 
cognitivas y emocionales (Goetz et al., 2007). 

Hay pruebas convincentes de que el proceso 
degenerativo de la EP comienza muchos años antes 
de manifestarse los signos motores clínicos de la 
enfermedad. La existencia de una fase subclínica 
que antecede a los síntomas motores se caracteriza 
por la aparición de síntomas tan variados como la 
hiposmia (reducción de la capacidad para percibir 
olores), el estreñimiento, la depresión y el trastorno 
del sueño REM. Otros estudios también sugieren 
otros síntomas como la hipersomnia diurna, la al- 
teración en la visión de los colores, la apatía, la 
fatiga y el dolor de origen «central». Esta fase sub- 
clínica puede preceder en varios años a las mani- 
festaciones motoras clásicas y, por tanto, al diag- 
nóstico de la enfermedad. Se sugiere que la EP 
puede progresar rápidamente durante la fase sub- 
clínica y los primeros años siguientes a la aparición 
de los síntomas, para posteriormente presentar un 
deterioro más lento (Siderowf y Lang, 2012). 

No es habitual el uso de técnicas de neuroima- 
gen estructural para complementar el diagnóstico 
de la EP, ya que no son definitoriás de la enfer- 
medad. El uso de la RM en el estudio de la EP es 
una técnica poco útil, debido a que las secuencias 
convencionales ponderadas en Tl y T2 no detec- 
tan la reducción de la sustancia negra (Jurado, 
Mataró y Pueyo, 2013). Así pues, la RM en la EP 
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TABLA 12.1 


Criterios diagnósticos para la EP de la Movement Disorder Society 


Definido por bradicinesia en combinación con al menos uno de temblor en reposo (4-6 hercios) 
o rigidez. e 


Criterios de apo- 
yo, 


je 


Respuesta beneficiosa clara y considerable a la terapia dopaminérgica (levodopa) y empeo- 
ramiento con el fin de la dosis. 

Presencia de discinesias inducidas por levodopa. 

Temblor en reposo en una extremidad clinicamente documentado, 

Presencia de pérdida olfatoria y/o denervación simpática cardíaca en escintigrafía. 


Criterios de exclu- 
sión absolutos. 


re | ate 


Anomalias cerebelosas inequivocas, como marcha cerebelosa, ataxia de las extremidades 
o alteraciones oculomotoras de tipo cerebeloso. 

Parálisis supranucicar progresiva (PSP) de la mirada vertical o ralentización de los movi- 
mientos sacáridos verticales descendentes. 

Diagnóstico, en los 5 primeros años de la enfermedad, de la variante conductual de de- 
mencia frontotemporal o afasia progresiva primaria. 

Parkinsonismo restringido a las extremidades inferiores durante más de 3 años. 
Tratamiento con bloqueantes de receptores dopaminérgicos o deplectores de dopamina en 
dosis-tiempo consistentes con parkinsonismo inducido por fármacos. 

Ausencia de respuesta observable con dosis altas de levodopa al menos en una fase mode- 
rada de la enfermedad. 

Pérdida sensorial cortical, apraxia ideomotora clara de una extremidad o afasia progresiva. 
Neuroimagen funcional normal del sistema dopaminérgico presináptico. 

Documentación de condición alternativa capaz de producir parkinsonismo, emitido por 
un médico experto y basado en una valoración diagnóstica completa. 


Señales de alerta 
(red flags). Por 
cada red flag pre- 
sente, debe haber 
un criterio de apo- 
yo. 
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10. 


Rápida progresión del deterioro de la marcha que lleve al uso regular de silla de ruedas en 
los 5 primeros años de la enfermedad. 

Ausencia completa de progresión de signos y síntomas motores en 5 o más años, salvo que 
la estabilidad esté relacionada con el tratamiento. 

Disfunción bulbar precoz: disfonía grave o disartria (habla ininteligible la mayor parte del 
tiempo) o disfagia grave (requiere alimentos blandos, sonda nasogástrica o alimentación 
por gastronomía) en los 5 años de enfermedad. 

Disfunción respiratoria inspiratoria: cualquier estridor inspiratorio diurno o nocturno o 
suspiros inspiratorios frecuentes. 

Insuficiencia autonómica severa en los primeros 5 años de la enfermedad: hipotensión 
ortostática, retención urinaria grave o incontinencia urinaria en los primeros 5 años de la 
enfermedad. En hombres, la retención urinaria no debe ser atribuible a la próstata. 
Caidas recurrentes (> 1 año), debidas a alteración del equilibrio, en los primeros 3 años de 
la enfermedad. 

Anterocolis desproporcionado (distonía) o contracturas de las manos y los pies dentro de 
los 10 primeros años de la enfermedad. 

Ausencia de cualquiera de los síntomas no motores comunes de la enfermedad después de 
5 años de evolución. Estos incluyen la disfunción del sueño (insomnio de mantenimiento, 
somnolencia diurna excesiva, trastorno de la conducta del sueño REM), disfunción auto- 
nómica (estreñimiento, urgencia urinaria durante el día, ortostatismo sintomático), hipos- 
mia o disfunción psiquiátrica (depresión, ansiedad o alucionaciones). 

Signos piramidales no explicables por otra causa y definidos como debilidad piramidal o 
hiperreflexia patológica evidente. 
Parkinsonismo simétrico, 
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se limita a detectar presencia de lesiones estructu- 
Tales que causen o contribuyan al parkinsonismo, 
- identificar magnitud y extensión de enfermedad 
cerebrovascular asociada y ayudar a diferenciar 
EP de parkinsonismo vascular y determinar pre- 
sencia de las alteraciones características de los 
parkinsonismos atípicos, como la PSP (Brooks, 
2008; Stoessl, Martin, Mckeown y Sossi, 2011). 
Las imágenes moleculares mediante PET (del 
inglés Positron Emission Tomography) y SPECT 
(del inglés Single Photon Emission Computed To- 
mography) son herramientas útiles para detectar 
cambios en distintas vías de neurotransmisión. La 
BE-DOPA es un trazador de uso clínico muy uti- 
lizado para el diagnóstico diferencial de la EP Al 
inicio de la enfermedad los pacientes muestran 
una pérdida de en torno al 50-60 por 100 de la 
actividad dopaminérgica estriatal, contralateral al 
lado más afectado clínicamente. Además, esta 
pérdida y su progresión a lo largo de la evolución 
de la enfermedad puede ser cuantificada con el 
trazador '*F-DOPA (Pavese, Rivero-Bosch, Lewis, 


CONCEPTOS CLAVE. —__ 


— La EP es una enfermedad neurodegenerativa sin causa definida... 


Whone y Brooks, 2011). También se ha mostrado 
que la actividad dopaminérgica en el estriado va- 
lorada utilizando este trazador ('F-DOPA) co- 
rrelaciona con la gravedad de los síntomas moto- 
res característicos de la EP, en particular con la 
rigidez y la bradicinesia, pero no con el temblor 
(Moore, Whone, McGowan y Brooks, 2003). 

En fases precoces y con diagnóstico incierto, 
también el uso de SPECT con el transportador 
dopamina (DAT), utilizando distintos ligandos, 
evidencia una disminución en la captación del li- 
gando en el estriado y ayuda al diagnóstico dife- 
rencial, De los ligandos del DAT utilizados en 
SPECT, el marcador 123Lioflupano, que detecta 
el grado de pérdida de los trasportadores de dopa- 
mina en el estriado, indica la integridad de sus neu- 
ronas y presenta un alto nivel de sensibilidad (97,5 
por 100), que además correlaciona con el estado de 
la enfermedad y la gravedad de los síntomas, en 
particular con la bradicinesia (Kraemmer et al., 
2014; Diaz-Corrales, Sanz-Viedma, García-Solís, 
Escobar-Delgado y Mir, 2009). 


— Su anatomía patológica se caracteriza por pérdida de neuronas dopaminérgicas en el sistema ni- - 
groestriado (y una consecuente disminución de dopamina}. o s o OET pS 
— El diagnóstico clínico de la EP se basa en la existencia de los siguientes signos cardinales: bradici- 
-.nesta, temblor y rígidez. La alteración de los reflejos posturales suele ser de aparición más tardía. 
— Previo ala aparición de los síntomas motores, se puede distinguir una fase subclinica, que puede pre- ` 
.. ceder en varios años al diagnóstico de la enfermedad. Esta fase subolínica se caracteriza por la apa- 
+ rición de síntomas como hiposmia, estreñimiento, depresión y el trastorno de conducta de sueño REM. 
~~ En fases precoces y de diagnóstico incierto, las imágenes moleculares mediante PET y SPECT son 
003 las herramientas útiles para detectar cambios en distintas vias de neurotransmisión dopaminérgica, 


ae ‘y ayudar al diagnóstico de la enfermedad. 


2.4. Perfil neuropsicológico en la EP 
2.4.1. Alteraciones cognitivas 


Las alteraciones cognitivas son bastante co- 
munes en los pacientes con EP, y su prevalencia 


aumenta con los años de evolución de la enferme- 
dad, llegando en algunos casos al diagnóstico de 
demencia. El grupo de trabajo The Movement Di- 
sorder Society Task Force concluyó que entre un 
19-38 por 100 de los pacientes diagnosticados de 
EP presentan un deterioro cognitivo leve (DCL), 
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y, aunque existe una gran heterogeneidad en 
cuanto al perfil y grado de alteración cognitiva, 
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se establecieron unos criterios específicos para su 
diagnóstico (Litvan et al., 2012). 


TABLA 12.2 


Criterios diagnósticos para el deterioro cognitivo leve (DCL) 
según The Movement Disorder Society Task Force 


Diagnóstico de EP basado en los criterios del Banco de Cerebros de Londres, 


Deterioro gradual en las habilidades cognitivas, en el contexto de una EP establecida, con- 
firmado por el paciente o el cuidador, o por el clínico. 


escala de valoración global de las habilidades cognitivas. 


1. Criterios de inclusión Presencia de déficit cognitivo, bien en una valoración neuropsicológica formal, bien en una 


El déficit cognitivo no es lo suficientemente intenso como para interferir en la capacidad 
funcional del paciente, aunque pueden estar presentes pequeñas alteraciones en el desem- 
peño de tareas funcionales complejas. 


Diagnóstico de demencia de EP de acuerdo con los criterios establecidos por el grupo de 
trabajo de la Sociedad de Trastornos del Movimiento. 


Otras causas que justifiquen el deterioro cognitivo (delirio, infarto cerebral, depresión ma- 


2. Criterios de exclusión yor, trastornos metabólicos, efectos secundarios de fármacos o traumatismo cerebral). 


sobre la valoración cognitiva. 


La sociedad de trastornos del movimiento 
(The Movement Disorder Society Task Force) 
también estableció dos valoraciones neuropsico- 
lógicas: nivel I (valoración abreviada o de scree- 
ning) y nivel II (valoración neuropsicológica más 
extensa), en el que se puede categorizar el DCL 
de dos formas (Litvan et al., 2012): 


1. DCL de dominio único: alteración en dos 
pruebas neuropsicológicas en un solo do- 
minio, sin alteración en el resto. 

2. DCL multidominio: alteración en al me- 
nos un test y en dos o más dominios cog- 
nitivos. 


Destacan en los pacientes con EP las altera- 
ciones de la velocidad del procesamiento de la in- 
formación, problemas atencionales, de funciones 
ejecutivas y problemas de memoria, problemas de 
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Otras patologías asociadas a la EP (empeoramiento motor, ansiedad intensa, depresión, 
hipersomnia diurna, psicosis) que en opinión del clínico supongan una influencia notable 


lenguaje, así como alteraciones visuoespaciales y 
visuoperceptivas. 


— Velocidad del procesamiento de la informa- 
ción: los pacientes con EP muestran un 
mayor tiempo de reacción que se observa 
no solo en tareas de tiempo de reacción 
simple, sino también en tareas de toma de 
decisiones, de forma que, cuanta mayor es 
la demanda cognitiva requerida, más evi- 
dentes son los problemas de velocidad del 
procesamiento en los pacientes con EP. 
Además, estos problemas de velocidad del 
procesamiento son mucho más evidentes 
en los pacientes con demencia (Jurado, 
Mataró y Pueyo, 2013; Gauntlett-Gilbert 
y Brown, 1998). 

— Funciones de atención: las alteraciones 
atencionales son muy características en los 
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TABLA 12,3 


Valoraciones neuropsicológicas establecidas por The Movement Disorder Society Task Force 


Nivel I valoración abreviada 


Deterioro en una escala global de habilidades cognitivas validadas 
para la EP. 


Deterioro al menos en dos escalas, cuando se emplea una batería li- 
mitada para la valoración cognitiva. La batería incluye: a) menos de 
dos test con los cinco dominios cognitivos valorados, o b} menos 


de cinco dominios cognitivos valorados. 


Nivel IT valoración extensa 


La batería neuropsicológica incluye dos pruebas para la valoración 
de los cinco dominios cognitivos (atención y memoria de trabajo, 
funciones ejecutivas, lenguaje, memoria y función visuoespacial). 


Deterioro al menos en dos pruebas neuropsicológicas: a) alteración 
de un único dominio cognitivo en dos de ellas, y b) alteración de dos 
dominios cognitivos en una única prueba. 


El deterioro en | Una o dos desviaciones estándar respecto a la normalidad. 


las pruebas debe 


demostrarse por: | Deterioro significativo demostrado por una serie de test cognitivos, 


pacientes con EP, y se hacen evidentes in- 
cluso en estadios tempranos de la enferme- 
dad. Los pacientes presentan fluctuaciones 
de los niveles de atención y también altera- 
ciones en atención dividida o sostenida, 
relacionados con las funciones ejecutivas, 
aunque no se observan alteraciones en ta- 
reas básicas, como por ejemplo las tareas 
de dígitos directos. Los pacientes con EP 
presentan fluctuaciones atencionales simi- 
lares a las que presentan los pacientes con 
D-CL (Watson y Leverenz, 2010; Jurado, 
Mataró y Pueyo, 2013). 

— Memoria: se describen alteraciones en la 
memoria de trabajo (MT) y en memoria 
episódica, Los pacientes con EP muestran 
peores rendimientos tanto en MT verbal 
como visual (Siegert, Weatherall, Taylor y 
Abernethy, 2008; Beato et al., 2008). Por 
otra parte, se describen problemas de me- 
moria episódica verbal (recuerdo de una 
lista de palabras, historias, etc.) en pacien- 


Deterioro significativo estimado a partir de niveles premórbidos. 


tes con EP, mostrando, comparado con los 
grupos de sujetos sanos, una alteración en 
la capacidad de codificación y almacena- 
miento a largo plazo de la información, 
aunque estos procesos se suelen encontrar 
preservados al inicio de la enfermedad (Ju- 
rado, Mataró y Pueyo, 2013; Watson y Le- 
verenz, 2010). La alteración de la memoria 
episódica no suele ser una alteración carac- 
terística en los pacientes con EP, incluso en 
aquellos que cumplen criterios de demen- 
cia. En este sentido, el rendimiento en ta- 
reas de memoria episódica (junto con otros 
rasgos) es una variable importante para 
diagnosticar la presencia de otras demen- 
cias concurrentes a la EP, como la demen- 
cia Alzheimer o la demencia vascular (Ju- 
rado, Mataró y Pueyo, 2013), Respecto a 
los procesos de recuperación de la infor- 
mación, algunos estudios muestran un ren- 
dimiento normal en la recuperación de la 
información una vez almacenada. Por el 
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contrario, otros estudios han observado 
problemas de recuperación de la informa- 
ción (Whittington, Podd y Kan, 2000). Así 
pues, parece que los déficits de memoria 
episódica en la EP no se limitan solo a pro- 
blemas de codificación y almacenamiento, 
sino también a la recuperación de la infor- 
mación previamente almacenada. Aunque 
la memoria episódica visual ha sido menos 
estudiada, también se ha observado un 
peor rendimiento en la codificación y al- 
macenamiento del material visual en pa- 
cientes con ER (Jurado, Mataró y Pueyo, 
2013; Watson y Leverenz, 2010). 
Funciones ejecutivas: el deterioro de estas 
funciones constituye una característica bá- 
sica en el perfil neuropsicológico de estos 
pacientes, apareciendo incluso en etapas 
tempranas de la enfermedad. Las altera- 
ciones ejecutivas que se pueden observar 
en estos pacientes son muy heterogéneas, 
y se han descrito alteraciones en todo tipo 
de funciones ejecutivas, como la planifica- 
ción, flexibilidad cognitiva, razonamiento 
abstracto. Estas alteraciones se hacen más 
evidentes en los pacientes con demencia 
(Jurado, Mataró y Pueyo, 2013; Watson y 
Leverenz, 2000). 

Funciones visuoespaciales y visuepercepti- 
vas: los pacientes con EP presentan altera- 
ciones visuoespaciales y visuoperceptivas, 
tanto en tareas que requieren para su eje- 
cución componentes motores como en las 
que no interfiere el componente motor 
(Watson y Leverenz, 2000). Se han descri- 
to peores rendimientos en tareas de orien- 
tación de líneas, reconocimiento de caras, 
discriminación de formas, construcción 
tridimensional y grafomotora. Se ha ob- 
servado que la alteración visuoperceptiva, 
junto con la aparición de alucinaciones 
visuales en los pacientes con EP, incremen- 
ta el riesgo de ser diagnosticado de demen- 
cia (Watson y Leverenz, 2000; Jurado, Ma- 
taró y Pueyo, 2013). 
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-— Lenguaje: el lenguaje normalmente se en- 
cuentra preservado en la EP, pero se pueden 
observar alteraciones de la fluidez verbal. 
(tanto semántica como fonética) relaciona= i. 
das con alteración de funciones ejecutivas 
(Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). En cuan: 
to a los procesos de comprensión, estos 
han sido poco estudiados en los pacientes 
con EP. Se han descrito alteraciones en lá 
comprensión de órdenes complejas, que sé 
han relacionado con problemas atenciona- 7 
les, de velocidad de procesamiento y MT 
(Lee, Grossman, Morris, Stern y Hurtig, 
2003). 


El deterioro cognitivo asociado a la EP refleja 
la alteración no solo del sistema dopaminérgico, 
sino también del sistema colinérgico, serotonérgico 
y noradrenérgico Un estudio longitudinal ha mos- 
trado dos subtipos de deterioro cognitivo asociado. ` 
a la EP, con distinta evolución. Un primer grupo - 
serían pacientes que muestran una alteración fron- ; `` 
toestriatal, con una marcada disminución de las. <5 
funciones ejecutivas, alteraciones que se asocian a. `i 
una alteración dopaminérgica y con evolución del. 
patrón de deterioro cognitivo más lenta. Por otro: 
lado, tendríamos a pacientes que presentan una ab- 
teración cortical posterior, que presentan altera- 
ción de dominios como el lenguaje, la memoria y. 
visuoespaciales, con un inicio más brusco y altera: 
ción más rápida, que se asocian a alteraciones co-: 
linérgicas (Goldman et al., 2018). Los subtipos an= 
teriormente descritos parece que se relacionan con 
la edad de inicio de la enfermedad, de tal forma 
que los pacientes algo más jóvenes presentarían la 
alteración cognitiva de características frontoestria- 
tales, mientras que los pacientes con diagnóstico =: 
más tardío presentarían los déficits de memoria, 
lenguaje y visuoespaciales, que se sumarían a las. 
alteraciones ejecutivas y complicarian el perfil de. 
alteración cognitiva, evolucionando en algunos ca- 
sos al diagnóstico de demencia (Goldman et al., 
2018; Williams-Gray et al., 2009)..* o 

Respecto a los cambios estructurales observa- 
dos en los pacientes y su relación con el deterioro 
cognitivo, se ha descrito incluso desde etapas muy 
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. precoces una disminución del volumen de sustan- 
cia gris en áreas prefrontales dorsolaterales, hipo- 
campo y territorios límbicos y paralímbicos, atro- 


fia que se relaciona con un peor rendimiento en 
tareas ejecutivas, de memoria (codificación y al- 
macenamiento de la información) y alteraciones 
visuoespaciales (Bruck et al., 2004). 


2.4.2. Alteraciones neuropsiquiátricas 


La depresión es un síntoma común en la EP, 
afectando a entre un 30-50 por 100 de los pacientes, 
que puede manifestarse como una depresión ma- 
yor, menor o un estado distímico. Como se ha es- 
pecificado anteriormente, el estado de ánimo de- 
presivo puede aparecer incluso antes que la 
sintomatología motora y además esta alteración 
emocional no presenta ninguna relación con las al- 
teraciones motoras, Todos los datos expuestos con 
anterioridad (aparición precoz de la depresión y su 
alta prevalencia en estos pacientes, con indepen- 
dencia de su discapacidad) hacen suponer que la 
depresión es secundaria al proceso degenerativo de 
los distintos circuitos que afectan a la enfermedad 
(Chaná, 2010; Morales et al., 201 3). Es importante 
no confundir la sintomatología depresiva con la 
apatía, otro síntoma muy característico en la EP 
La apatía (al igual que la depresión) se ha relacio- 
nado con un peor rendimiento cognitivo (sobre 
todo en tareas ejecutivas y de memoria) y aumenta 
la probabilidad de desarrollar una demencia (Du- 
jardin, Sockeel, Delliaux, Destée y Defebvre, 2009). 

Respecto a las alucinaciones (sobre todo vi- 
suales), pueden aparecer en la EP en un 30 por 
100 de los pacientes y, en algunos casos, también 
pueden preceder al diagnóstico de la enfermedad. 
Estas alucinaciones visuales tienden a ser cada 
vez más frecuentes y agravarse, lo que provoca un 
empeoramiento en la calidad de vida y, como he- 
mos visto, es una variable importante para desa- 
rrollar demencia (Pagonabarraga et al., 2012). 


2.4.3. Demencia en la EP 


Se estima que la prevalencia de diagnóstico de 
demencia en la EP oscila entre un 20-41 por 100, 


y es más elevada en pacientes de mayor edad y 
con mayor duración de la enfermedad (Aarsland, 
Zaccai y Brayne, 2005). 

El Movement Disorder Society estableció 
unos criterios para el diagnóstico de demencia 
en la EP que se resumen en (Emre et al., 2007): 
diagnóstico de EP idiopático; aparición de la de- 
mencia de forma insidiosa y lentamente progre- 
siva que se desarrolla en el contexto de la EP; el 
diagnóstico de demencia se basa en la alteración 
de al menos dos dominios cognitivos de los cua- 
tro que forman los dominios cognitivos centrales 
de la EP observados en valoración neuropsico- 
lógica (atención, memoria, funciones ejecutivas 
y funciones visuoespaciales); estas alteraciones 
cognitivas interfieren significativamente en la 
vida diaria del paciente; se pueden observar tam- 
bién alteraciones neuropsiquiátricas caracterís- 
ticas de la enfermedad (alucinaciones, apatía, 
cambios de personalidad, etc.). 

Las causas de padecer demencia en la EP son 
multifactoriales. Respecto a variables patológi- 
cas, como hemos visto anteriormente, la demen- 
cia en estos pacientes se asocia a la degeneración 
de otras vías (además de las dopaminérgicas), 
como son las colinérgicas. También se asocia a 
la aparición de cuerpos de Lewy, así como a la 
presencia de atrofia en el hipocampo que se ex- 
tiende hacia área temporoparietales, o cambios 
histológicos asociados a la demencia Alzheimer 
o incluso la presencia de patología vascular (Ju- 
rado, Mataró y Pueyo, 2013; Weintraub et al., 
2011). i 

Además de la edad, otros factores de riesgo 
generales asociados con la aparición de demencia 
son: más años de evolución de la enfermedad, ma- 
yor afectación motora, menor nivel educativo, 
trastornos del sueño REM, inestabilidad postural 
y de la marcha, diagnóstico de DCL (supondría 
por sí mismo un incremento en el riesgo de desa- 
rrollar demencia), la presencia de sintomatología 
depresiva y alucinaciones visuales (Goldman et 
al., 2018). Las alucinaciones visuales, caracteris- 
ticas en esta enfermedad, pueden dar lugar al sín- 
drome de Capgras, en el cual los pacientes tienen 
la creencia de que una persona conocida ha sido 
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reemplazada por un impostor. Algunos autores 
consideran que este síndrome puede distinguir 
con una especificidad del 100 por 100 a los pa- 


— Entre un 19-38 por 100 de los ț 

— El deterioro cognitivo en la EP st | 
lentecimiento de la velocidad: e n 
trabajo y codifica 
ceptivas. 
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cientes con EP que cumplen criterios de demencia 
de aquellos que no los cumplen (Jurado, Mataró 


y Pueyo, 2013). 


on EP presentan alteración cognitiva compatible con DCL. 
acteriza por una alteración de las funciones atencionales, en- 


ón de funciones ejecutivas y memoria (de 


ción y almacenamiento de la información), alteraciones visuoespaciales y visuoper- 


Gono valencia de eintomatolcuía desiesiva apatía v al cinaciones visuales. 
— Se observa unà elevada prevalencia de sintomatología: depresiva, apatía y alu 


cinaciones vis 
motora. 
— La depresión, apatía 


El diagnóstico de demencia en la EP se asocia a edad avanzada, más años de evolucion a 
enfermedad, DCL basal, menor nivel educativo y otros aspectos clínicos, como paseno ) f an 
uales y sintomatología depresiva, trastornos. del sueño REM y mayor a ec ac | 


y alucinaciones visuales son trastornos neuropsiquiátricos comunes en la EP 


- La apatía y la depresión; en ocasiones, pueden aparecer antes que la sintomatología motora. : 


memoria y funciónes visuoespaciales. 


— Otras alteraciones neuropatológicas asociadas a la EP (y a a o 
Lewy, atrofia en áreas prefrontales dorsolaterales, hipocampo y ario: Y paral Dice? oS 


3. ENFERMEDAD DE HUNTINGTON (EH) 


La EH es un trastorno degenerativo poco fre- 
cuente y de origen hereditario autosómico domi- 
nante que se manifiesta a través de alteraciones 
neurológicas, cognitivas y psiquiátricas. Una de 
las principales características de la enfermedad 
son los movimientos coreicos involuntarios (aun- 
que no todos los pacientes afectados presentan 
corea) y por estas alteraciones motoras fue cono- 
cida comúnmente como el «mal de San Vito». La 
enfermedad fue descrita por el doctor George 
Huntington en 1872 como un trastorno heredita- 
rio que denominó corea (que significa danza) y 
años después pasó a llamarse EH (Jurado, Mata- 
ró y Pueyo, 2013). 

La EH se suele diagnosticar en edades me- 
dias de la vida, entre los 35 y 50 años, aunque el 


© Ediciones Pirámide 


A ETN a Poo eee 


Las alteraciones ejecutivas se relacionan con la alteración de SI orna res aunque is 
pacientes también. presentan: alteración de otras vías, como la colinérgica, que: se: asocia a da 
cortical posterior y. a un peor rendimiento cognitivo, sobre 


todo en dominios como el lenguaje, la 


I deterioro cognitivo) son los cuerpos de _ 


intervalo puede ser variable, Afecta de igual for- 
ma a hombres y mujeres. Cuando la enfermedad 
se inicia antes de los 20 años, hablamos de EH 
juvenil. Una vez se manifiesta la enfermedad, su 
curso es lento pero progresivo, y la supervivencia 
oscila entre los 15 y 20 años desde el inicio de 


los sintomas. No hay tratamientos efectivos para: v: 
evitar la progresión de la enfermedad y las tera-...: 


pias se encaminan al tratamiento sintomático de ae 
los problemas que surgen a lo largo de su evo- 
lución. a 


3.1. Diagnóstico en la EH 
El conocimiento actual de la EH aún no pet- 


mite predecir con exactitud el momento en que 
los síntomas van a aparecer, pero la detección de 
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los portadores de la enfermedad en fases presin- 
- tomáticas es posible gracias a las técnicas de bio- 
logía molecular. 

oo: El diagnóstico de la enfermedad se basa en da- 
tos clínicos (alteraciones motoras características 
de la EH) y la comprobación de una transmisión 
vertical de la herencia autosómica dominante (test 
genético positivo o tener historia familiar de EH). 
Los síntomas motores de la enfermedad pueden 
ser definidos en niveles de confianza diagnóstica 
de la escala unificada en el rating de la enfermedad 
de Huntington (en inglés Unified Huntingtons 
Disease Rating Scale —UHDRS—; Huntington 
Study Group, 1996), que, además de los aspectos 
motores, también evalúa aspectos conductuales, 
cognitivos y capacidad funcional. 

Los niveles de confianza diagnóstica que se 
usan en la práctica clínica para valorar la sinto- 
matología motora asociada a la EH son los si- 
guientes (Ross et al., 2014): 


0 = normal sin anormalidades motoras. 
1 = anormalidades motoras no específicas. 
= anormalidades motoras que pueden ser 
signos de EH (50-89 por 100 de confianza). 

3 = anormalidades motoras que pueden ser 
probables signos de EH (90-98 por 100 de con- 
fianza). 

4 = anormalidades motoras que son signos 
inequívocos de EH (mayor de 99 por 100 de con- 
fianza). 


El cuadro motor más típico de la EH son los 
movimientos coreicos caracterizados por ser am- 
plios, irregulares, generalizados y bruscos. En pa- 
cientes más evolucionados se observa distonia, 
rigidez y alteraciones de la marcha. También son 
características de la enfermedad las alteraciones 
de la motilidad ocular, sobre todo de los movi- 
mientos sacádicos. Asimismo, también pueden 
presentar disartria, inestabilidad postural, ataxia 
y mioclonia. Los sujetos que presentan los sínto- 
mas en edad infantil y juvenil suelen desarrollar 
una variante rigido-acinética de la enfermedad 
que se conoce como forma de Westphal (Ross et 
al., 2014; Tolosa Sarró, 2012). 


El curso clínico se divide en tres etapas, que 
van indicando la evolución de la enfermedad y la 
pérdida de independencia funcional del paciente. 
Antes de la aparición de la sintomatología moto- 
ra, existe una etapa prodrómica o preclínica en 
pacientes portadores del gen. Durante los últimos 
años se ha descrito que las alteraciones psiquiá- 
tricas y cognitivas pueden ser las primeras mani- 
festaciones clínicas de la enfermedad, que además 
pueden presentarse muchos años antes que los 
primeros síntomas motores (Roos, 2010). 


3.2. Patología de la EH 


El gen asociado a la EH se encuentra locali- 
zado en el brazo corto del cromosoma 4, que co- 
difica la proteína huntingtina, se denomina IT15 
y contiene una expansión de repeticiones de nu- 
cleótidos: la repetición trinucleica de citosina, 
adenina y guanina (GAC). El número de copias de 
este triplete en un individuo normal es menor 
de 35. Cuando hay 40 o más repeticiones, se pro- 
duce la EH. Si las repeticiones están entre 36 y 39, 
la penetrancia de la enfermedad es incompleta. 
Las expansiones entre 40 y 50 repeticiones de 
CAG son vistas con frecuencia en personas que 
presentan síntomas entre los 30 y 50 años. La EH 
Juvenil se asocia con casos que sobrepasan las 70 
repeticiones (Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). La 
compleja interacción de este defecto genético par- 
ticular con múltiples factores ambientales implica 
que existan múltiples fenotipos entre pacientes 
con la misma enfermedad. 

El mecanismo por el cual la síntesis de hun- 
tingtina anómala conduce a la muerte neuronal no 
se conoce totalmente. Se cree que la huntingtina 
mutada altera la transcripción génica y el trans- 
porte axonal de diversas proteínas e incrementa 
los mecanismos de exitotoxicidad (proceso por el 
cual las neuronas son dañadas y destruidas por 
sobreactivación de receptores excitatorios del glu- 
tamato como por los receptores NMDA o AMPA) 
y de estrés oxidativo, para inducir un fallo que 
conduce a la muerte neuronal. La interacción de 
la huntingtina con otras proteínas nucleares po- 
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dría ser la base de la degeneración en los pacientes 
con EH (Tolosa Sarró, 2012). 

La neuropatología de la EH incluye atrofia y 
gliosis del núcleo estriado, con pérdida específica 
de las neuronas gabaérgicas en ese núcleo. Esta 
muerte de neuronas gabaérgicas provoca una in- 
activación funcional en el núcleo subtalámico que 
conduce a una disminución de la actividad del 
complejo globo pálido interno/sustancia negra 
para reticulata. La disfunción selectiva de las neu- 
ronas estriopalidales (vía indirecta estimuladora 


Médula espinal 


Las técnicas de neuroimagen estructural han 
mostrado un gran valor para detectar cambios 
estructurales asociados a la EH. Estudios trans- 
versales y longitudinales han observado pérdida 
de volumen en el estriado en etapas presintoma- 
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ye Vias excitatorias 


[] Vías inhibitorias 


SNe: sustancia negra compacta; GPe: globo pálido externo; NST: núcleo subtalámico; Gpi: globo pálido interno; 
SNr: sustancia negra reticulata. 


Figura 12.2.--Esquema funcional de los ganglios basales y el funcionamiento de las vías pearl joer en 

situación normal (A) y las alteraciones que se producen en la enfermedad de Huntington (B). En la igura £ m 

de las vías excitatorias e inhibitorias indica la intensificación del efecto, mientras que la reducción de las líneas indica la 
reducción del efecto. 
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del globo pálido interno y de la sustancia negra' `` 
parte reticulata) conlleva un desequilibrio a favor 
de la vía estriada nigral (vía inhibidora del globo 
pálido interno y la sustancia negra parte reticula- 
ta), disminuyendo la inhibición que ejercen la sus- 
tancia negra parte reticulata y el globo pálido in- 
terno sobre el tálamo. Este desequilibrio aumenta 
la estimulación talámica de la corteza premotora, 
lo que facilita los movimientos hipercinéticos de 
la enfermedad (Waldvogel, Kim, Tippett, Vonsat- 
tel y Faull, 2014). 


Médula espinal 


ticas y sintomáticas de la enfermedad. Estos 
cambios de volumen en el estriado se han obser- 
vado en pacientes incluso 15 años antes de que 
presenten los primeros síntomas motores nece- 
sarios para el diagnóstico. Aunque de forma me- 
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E nos acentuada, también se ha descrito pérdida 
de volumen en el globo pálido, tálamo e hipo- 
- campo. En pacientes presintomáticos y sintomá- 


ticos también se puede observar atrofia cortical 
global respecto a los sujetos control. En el mo- 
mento del diagnóstico de la enfermedad la re- 
ducción del córtex se observa de forma más evi- 
dente y a nivel bilateral que en la fase preclínica, 
en la corteza dorsolateral y la ínsula (Jurado, 
Mataro y Pueyo, 2013; Ross et al., 2014). Una 
mayor atrofia en sustancia gris en el hipotalamo 
también se ha detectado en pacientes presinto- 
máticos y pacientes con síntomas motores, alte- 
ración que también se puede observar de forma 
temprana, al menos 10 años antes de la apari- 
ción de los síntomas (Soneson et al., 2010). Un 
estudio de metaanálisis observa que los procesos 
degenerativos asociados a la EH comienzan en 
el hemisferio izquierdo, extendiéndose al dere- 
cho a medida que avanza la enfermedad. Estos 
cambios de volumen en sustancia gris al inicio 
de la enfermedad se observan de forma caracte- 
rística en el estriado izquierdo, extendiéndose al 
derecho durante el desarrollo de la enfermedad. 
Esta atrofia y su desarrollo de un hemisferio al 
contralateral se ha sugerido como una variable 
fiable para describir las distintas etapas de pro- 
gresión de la enfermedad (Jurado, Mataró y Pue- 
yo, 2013). También se han descrito cambios en 
la sustancia blanca, incluso en estadios presinto- 
máticos, en el estriado, cuerpo calloso y tractos 
posteriores. Los mayores cambios en sustancia 
blanca a nivel lobular se producen en el lóbulo 
frontal (Ross et al., 2014). 


3.3. Perfil de deterioro cognitivo 
y psiquiátrico de la EH 


3.3.1. Alteraciones cognitivas 


Los síntomas cognitivos en la EH varian de 
un paciente a otro y se manifiestan al inicio de la 
enfermedad como un deterioro cognitivo leve, 
evolucionando progresivamente en etapas avan- 
zadas al diagnóstico de demencia. 


El perfil de alteración cognitiva es de caracte. 


rísticas frontosubcorticales e incluye alteración de 
la atención/concentración y de la velocidad del 


procesamiento de la información, alteración de la 


memoria, de las funciones ejecutivas y de la per- 


cepción. La alteración de la velocidad del proce- = 


samiento puede aparecer de forma temprana, el 
paciente se cansa más fácilmente y necesita más 
tiempo para realizar tareas cognitivas. En las fa- 
ses Iniciales de la enfermedad, incluso los estadios 
preclínicos, se han descrito problemas de atención 
selectiva, sostenida y dividida que subyacen a las 
a ee ejecutivas (Jurado, Mataró y Pueyo, 
_ En cuanto a la memoria, se describen altera- 
ciones en memoria episódica, tanto de los proce- 
sos de aprendizaje/consolidación de la informa- 
ción como problemas en la recuperación de lo 
aprendido. Algunos autores han descrito que la 
memoria implícita también estaría alterada en 
la EH por la afectación de los ganglios basales. 
Estos déficits en memoria implícita se verían agra- 
vados por las alteraciones motoras caracteristicas 
de la enfermedad. También se describen alteracio- 
nes de la MT (Jurado, Mataró y Pueyo, 201 3). 

Es importante destacar la incapacidad que 
presentan estos pacientes para reconocer emocio- 
nes, alteración que aparece incluso antes del diag- 
nóstico de la enfermedad. Los déficits en percep- 
ción y clasificación de emociones en los EH se 
han relacionado con la atrofia en áreas relevantes 
para la emoción, como la ínsula, córtex orbito- 
frontal y con otras áreas, como el córtex prefron- 
tal dorsolateral y el hipocampo. Otra caracterís- 
tica que se ha descrito también en estos pacientes 
y que aparece antes del diagnóstico es su dificul- 
tad para reconocer olores, aunque sean capaces 
de detectarlos e incluso recordarlos (Jurado, Ma- 
taró y Pueyo, 2013), 

Las funciones ejecutivas pueden verse afecta- 
das desde el inicio de la enfermedad. Se observa 
alteración de la capacidad de planificación y or- 
ganización, razonamiento, problemas de flexibili- 
dad cognitiva y fluidez verbal, así como alteracio- 
nes conductuales (Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). 
Se suelen observar problemas para controlar las 
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emociones, con conductas agresivas y estallidos 
injustificados (Ross, 2010). 

Como hemos dicho anteriormente, la UH- 
DRS valora cognición, y para ello se utilizan tres 
tareas: la prueba Symbol Digit Modalities Test 
(SDMT), la tarea Stroop y finalmente la prueba 
de fluidez verbal. Estas tres tareas no valoran to- 
dos los aspectos de la cognición que se ven afec- 
tados por la EH, sin embargo proporcionan una 
estimación válida del desempeño en uno de los 
indicadores más sensibles de la cognición en la 
EH, como es la velocidad de procesamiento 
(Huntington Study Group, 1996). 


3.3.2. Alteraciones emocionales 


Las alteraciones psiquiátricas tienen una re- 
percusión y prevalencia elevada en esta enferme- 
dad, afectando entre 33-76 por 100 de los pacien- 
tes y abarcando una amplia variedad de síntomas. 
La depresión es la alteración psiquiátrica más fre- 


=- — La EH es una enfermedad autosómica dominante con penetrancia completa, que se caracteriza por. 
la tríada de sintomatología motora; cognitiva: y psiquiátrica: eii ee 
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cuente y su diagnóstico en ocasiones resulta difícil, 
ya que se solapa con otros estados amotivaciona- 
les comunes de la enfermedad, como apatía y la 
abulia. En la EH las tasas de suicido son muy ele- 
vadas (cinco veces más que en la población gene- 
ral). Se han observado dos períodos de mayor ries- 
go para la conducta suicida en estos pacientes: el 
primero después de recibir el diagnóstico formal 
de la enfermedad, y el segundo al ver limitada su 
independencia. La ansiedad también es común en 
la EH, junto con trastornos obsesivos compulsi- 
vos. Dentro del contexto de disfunciones ejecuti- 
vas hemos descrito los trastornos de conducta 
(conductas agresivas y estallidos injustificados), 
siendo la irritabilidad muy frecuente incluso en 
etapas iniciales de la enfermedad, aunque se ob- 
serva en todas las etapas. Los síntomas psicóticos, 
como alucinaciones auditivas y paranola, son fre- 
cuentes en etapas avanzadas. En etapas iniciales 
destacamos la conducta hipersexual, lo que difi- 
culta las relaciones interpersonales (Roos, 2010). 


. — La EH es causada por una mutación resultante en la repetición CAG en la proteína huntingtina al- 


<i macenada en el. brazo corto. del cromosoma. 4. : ao 
— A nivel neuropatológico, en. los pacientes con EH: (tanto presintomaticos como sinto 3 
más destacable en hallazgo de neuroimagen es la atrofia en el núcleo estriado, que se observa. 
incluso 15 años antes de que se presenten los primeros síntomas motores necesarios para el: 


diagnóstico. 


-— También se ha descrito pérdida de volumen en el globo pálido 


corteza dorsolateral e insula: 


— Las alteraciones motoras más características en con EH 
pero también se puede observar distonía, rigidez y alteraciones de | 
- motilidad ocular, disartria, inestabilidad postural, ataxia y rr : 
— El perfil de alteración cognitiva incluye alteración de la ate 

- procesamiento de la información, alteración de la me 


2 Cepeléne ss 


— Las alteraciones psiquiátricas incluyen sintomato 
-obsesivo-compulsivas y síntomas psicóticos como a 


© Ediciones Pirámide 


los pacientes con EH son los movimientos coreico 


sintomáticos) lo 


amo e hipocampo, hipotálam 


Bh 


la marcha, alteraciones de la _ 


icién/concentracién y de la velocidad del _ 
a, de las funciones ejecutivas y de la per _ 


siosa depresiva, apatía, abulia, conductas 
inaciones auditivas y paranoia. 
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4. OTROS PARKINSONISMOS ATÍPICOS 
l AA. Degeneración corticobasal (DCB) 


La DCB es un proceso degenerativo lenta- 
mente progresivo, de inicio en la edad adulta, que 
se presenta típicamente con parkinsonismo asi- 
métrico y alteración cognitiva. Afecta tanto a 
hombres como a mujeres y la edad de comienzo 
se encuentra entre la sexta y octava década, con 
una supervivencia media de unos 7 años. Es im- 
portante no confundir la DCB con el síndrome 
corticobasal (SCB). El SCB es la sintomatología 
clínica que se observa en la DCB, pero que tam- 
bién puede observarse en otras patologías, como 
por ejemplo en la PSP, entre otras (Jurado, Ma- 
taró y Pueyo, 2013). 

En su presentación clínica la DCB se caracte- 
riza por alteraciones motoras, que incluyen par- 
kinsonismo (rigidez e hipocinesia), distonía de 
una extremidad, mioclonías corticales reflejas, 
piramidalismo y temblor postural o de acción. En 
casi todos los pacientes se puede observar apraxia 
oculomotora, afectándose los movimientos sacá- 
ridos horizontales y verticales. En fases avanzadas 
se puede desarrollar una parálisis de la mirada 
vertical, lo que puede dificultar el diagnóstico di- 
ferencial con la PSP. Otro de los síntomas carac- 
terísticos de esta patología es la apraxia ideomo- 
tora (signo cardinal de la enfermedad) y el 
fenómeno de la mano ajena («mano torpe»). Fi- 
nalmente, los pacientes también presentan el sín- 
drome sensitivo cortical asimétrico, que se asocia 
a la mano ajena y se caracteriza por entumeci- 
miento, acorchamiento y cosquilleo en fases ini- 
ciales y va evolucionando hacia otras alteraciones 
sensitivas como grafoestesia, astereognosia o ex- 
tinción sensitiva (Peñas-Martínez, Herrero-Veláz- 
quez, Cortijo-Garcia, Mulero-Carrillo y Marco- 
Llorente, 2012). 

Actualmente, la DCB se considera una tau- 
patía (enfermedades degenerativas asociadas a la 
agregación patológica de la proteína tau), junto 
con otras enfermedades neurodegenerativas con 
las que comparte sintomatología clínica (Mu- 
rray, Lynch y Farrell, 2005). El solapamiento 


TABLA 12,4 
Fenotipos de consenso del SCB 


SCB probable: presentación asimétrica de al menos 2 de 
los siguientes: 


— Rigidez o acinesia de una extremidad. 


=- Distonía de una extremidad. 
— Mioclono de una extremidad. 


Más 2 de: 

— Apraxia orobucal o de extremidades, 

-— Déficit cortical sensorial. 

— Síndrome de la mano ajena (más que una simple 
elevación), 


SCB posible: puede ser asimétrico, al menos la presen- 
tación de 1 de los siguientes: 


-— Rigidez o acinesia de extremidades. 
— Distonía de extremidades. 
— Mioclono de extremidades, 


Más | de: 

— Apraxia orobucal o de extremidades. 

— Déficit cortical sensorial. 

— Síndrome de la mano ajena (más que una simple 
elevación). 


Síndrome frontal conductual-espacial (SFCE) 2 de: 


— Disfunción ejecutiva. 
— Cambios conductuales o de personalidad. 
—- Déficits visuoespaciales, 


Variante no fluentefagramatical de la afasia progresiva 
primaria: 


Lenguaje agramático, dificultoso y al menos 1 de: 


— Afectación de comprensión gramatical de frases, 
con conservación de comprensión de palabras ais- 
ladas. 

— Apraxia del habla. 


Síndrome de PSP: 
Al menos 3 de: 


— Rigidez o acinesia axial o simétrica de miembros. 
—- Inestabilidad postural o caídas, 

— Incontinencia urinaria. 

-— Alteraciones comportamentales. 

— Parálisis vertical supranuclear de la mirada o leni- 
ficación de las sacadas verticales. 
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anatomopatológico y de sintomatología clínica 
con otros procesos neurodegenerativos hacen ne- 
cesaria su consideración dentro del diagnóstico 
diferencial con otras enfermedades degenerati- 
vas con clínica similar (taupatías), como la PSP 
y la demencia frontotemporal (Murray, Lynch y 
Farrell, 2005). Tras revisión de la literatura y da- 
tos de bancos de tejidos neurológicos, un grupo 
de expertos identificaron cuatro fenotipos que se 
asocian a neuropatología de DCB (Armstrong et 
al., 2013). 

Posteriormente se establecieron dos criterios 
diagnósticos distintds, unos criterios clínicos 
que buscaban alta especificidad para diagnósti- 
co de probable DCB; y otros más laxos, de po- 
sible DCB, en que se incluirian casos de SCB, 
con presentaciones sintomáticas o «variantes» 
clínicas que, si bien histopatológicamente pudie- 
ran corresponder a DCB, también pudieran te- 
ner otros sustratos degenerativos (Armstrong et 
al., 2013). 

En el examen de neuroimagen y en las etapas 
iniciales de la enfermedad se observa atrofia cor- 
tical asimétrica parietal o frontoparietal con- 
tralateral a la sintomatología clínica y que se re- 
laciona con la apraxia ideomotora. También se 
observa atrofia en el parte medial y posterior del 
cuerpo calloso y atrofia en ganglios basales. Me- 
diante técnicas de neuroimagen funcional (PET y 
SPECT) se observa hipometabolismo estricta- 
mente asimétrico de áreas corticales, como el ló- 
bulo frontal medial, parietal inferior y temporal 
(Pefias-Martinez, Herrero-Velázquez, Cortijo- 
García, Mulero-Carrillo y Marco-Llorente, 2012). 

En cuanto al perfil de alteración neuropsico- 
lógica, está poco descrito, pero además de la apra- 
xia idemotora y el síndrome de la mano ajena, 
muchos pacientes también presentan apraxia del 
habla y alteraciones atencionales y de la velocidad 
del procesamiento y alteración de funciones eje- 
cutivas. También pueden presentar alteración de 
la capacidad de aprendizaje y alteraciones del len- 
guaje, como la reducida fluencia verbal (rela- 
cionada con funciones ejecutivas) o afasias. Fi- 
nalmente, también son comunes los trastornos 
psiquiátricos, siendo el más frecuente la sintoma- 
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TABLA 12.5 


Criterios de consenso para el diagnóstico de la DCB; 


Inicio insidioso y progresión gradual. 

Al menos un año de duración de los síntomas. 
Edad de inicio mayor 50 años. 

Fenotipos permitidos de SCB: probable SCB, 
SFCE o APPnf más al menos uno de los síntomas 
del SCB, 

La presencia de una mutación en el gen de tau (por 
ejemplo, MAPT --—del inglés Microtubule Associa- 
ted Protein Tau—) o la historia familiar en 2 o más 
familiares excluye el diagnóstico de DCB esporá- 
dica probable. 


Criterios clínicos de DCB posible: 


— Inicio insidioso y progresión gradual. 

—- Al menos un año de duración de los síntomas. 

— No se requiere una edad minima: 

— Fenotipos permitidos de SCB: posible SCB, o 2) 
SFCE o APPnf, o 3) síndrome PSP (en este último 
caso, al menos uno de los sintomas de SCB). 

— Sin criterios de exclusión por historia familiar o 
presencia de una mutación en el gen de la tau 
(MAPT). 


Criterios exclusión: 


Evidencia de enfermedad con cuerpos de Lewy. 
Evidencia de atrofia multisistémica. 

Evidencia de esclerosis lateral ámiotrófica. 
Evidencia de afasia primaria progresiva, variantes 
semántica o logopédica. 

Lesión estructural focal, 

Mutaciones de la proteína TDP-43, de FUS (Fu- 
sed In Sarcoma) o de progranuliña, o como niveles 
reducidos de progranulina plasmática. 

Evidencia de EA (presencia de niveles reducidos 
de AB42 en líquido cefalorraquídeo), PET-amiloi- 
de positiva o de una mutación asociada a enferme- 
dad de Alzheimer —EA---). 


tología depresiva, aunque también se describe 
apatía, irritabilidad, agitación, ansiedad, delirios, 
y alteraciones de las conductuales como desinhi- 
bición, hipersexualidad, irritabilidad, etc. (Jura- 
do, Mataró y Pueyo, 2013). 
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: 4.2: Parálisis supranuclear progresiva 


(PSP) 


La PSP o síndrome de Steel-Richarsond-Ol- 
zewski es la tautopatia más frecuente, caracteri- 
zada por inestabilidad postural progresiva, con 
caidas precoces, oftalmoplejia supranuclear ver- 
tical, parkinsonismo (sindrome rigido-acinético) 
y deterioro cognitivo, Estos sintomas se inician 
en la quinta o sexta década de la vida y son de 
evolución progresiva. A lo largo de los años se 
han descrito otros fenotipos de variantes clínicas 
de la PSP clásica descrita por Richarsond, que 
presentan distinta evolución clínica y pronósti- 
co: PSP-parkinsonismo, PSP-acinesia pura, 
PSP-sindrome corticobasal y PSP-afasia progre- 
siva no fluente (Williams y Lees, 2009). Aquí va- 
mos a describir la variante clásica (PSP-síndro- 
me Steel-Richarsond-Olzewski) por ser la más 
frecuente. 

La falta de equilibrio y las alteraciones ocu- 
lares son los síntomas iniciales más frecuentes. 
Los trastornos de la marcha son precoces y se 
caracterizan por ser lenta, inestable y tambalean- 
te, con episodios de bloqueo, e incluso incapaci- 
dad para iniciarla (que pueden recordar mucho 
a la EP idiopática), aunque en estos pacientes la 
marcha difiere de la observada en pacientes con 
EP, ya que el paciente camina con pasos más 
grandes, lo que se conoce como «marcha de ga- 
llo». Otra característica motora que presentan 
son los problemas para mantenerse de pie des- 
pués de levantarse del asiento, lo que causa la 
caída hacia atrás, y que se conoce como el «signo 
del cohete» (Warren y Burn, 2007). Desde el pun- 
to de vista de alteración de motilidad ocular, el 
trastorno más característico de esta enfermedad 
es la parálisis conjugada de la mirada voluntaria 
(parálisis supranuclear vertical), que inicialmente 
se observa para la mirada vertical inferior. Si este 
signo aparece de forma precoz, puede ayudar al 
diagnóstico de la enfermedad, aunque en algunos 
pacientes se presenta de forma tardía. En etapas 
tempranas el paciente muestra otros síntomas 
oculares más inespecíficos, como visión borrosa, 
fotofobia, dolor, eritema ocular por disminución 
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del parpadeo, etc. Otras características motoras 
de la enfermedad son la parálisis pseudobulbar 
(que puede producir disartria y disfagia severa), 
el parkinsonismo simétrico, con escasa respuesta 
a la levodopa y la «cara de sorpresa», con eleva- 
ción de cejas excesiva y ceño fruncido por la re- 
tracción de la musculatura frontal, rigidez dis- 
tónica del cuello y con tendencia a levantar la 
cabeza hacia arriba (Williams y Lees, 2009; Gil- 
Azcueta y Erro Aguirre, 2012). 

El diagnóstico es clínico y viene establecido 
por los criterios propuestos por el National Insti- 
tute for Neurological Disorders and Strokel Society 
for Progresive Supranuclear Palsy and Neuropro- 
tection (NINDS-SPSP; Litvan et al., 1996). 

En el caso de la PSP, la neuroimagen contri- 
buye al proceso diagnéstico junto con la sintoma- 
tologia clinica, ayudando al proceso diagnóstico. 
Una de las características radiológicas típica de 
la PSP es una marcada atrofia del mesencéfalo y 
los pedúnculos cerebrales respecto a la protube- 
rancia que se han propuesto como marcadores 
radiológicos de la enfermedad, y que en imagenes 
sagitales se visualiza como el signo del colibrí o 
del pingúino y en cortes axiales como el signo de 
Mickey Mouse. Estas imágenes morfométricas se 
han aceptado como típicas de la PSP, pero no 
específicas, ya que en personas sanas de más de 
70 años puede haber atrofia en el mesencéfalo 
(Castillo-Sanz, Gil-Polo, Gutiérrez-Ríos y Men- 
doza Rodríguez, 2012; Broski et al., 2014). Otros 
hallazgos asociados a esta patología son la atrofia 
en el globo pálido, en el cuerpo estriado, atrofia 
talámica con pérdida de conexiones con la corte- 
za orbitofrontal y giro cingulado, dilatación del 
tercer ventrículo, atrofia del lóbulo frontal y cuer- 
po calloso y atrofia del tegmento pontino (Casti- 
llo-Sanz, Gil-Polo, Gutiérrez-Rios y Mendoza 
Rodríguez, 2012). 

El perfil de alteración neuropsicológica de 
estos pacientes es de características frontoestria- 
tales, con una clara alteración de las funciones 
ejecutivas en sentido amplio, que aparecen inclu- 
so en etapas tempranas (Jurado, Mataró y Pueyo 
2013). Un síntoma muy común (aunque no es- 
pecifico de la enfermedad) que se puede obser- 
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TABLA 12.6 


Criterios diagnósticos para la PS] E 


PSP definitiva: confirmación anatomopatológica: 


PSP probable: 


Comienzo gradualmente progresivo. 
Inicio por encima de los 40 años. 
Exclusión de otros diagnósticos. 
Parálisis supranuclear de la mirada. 


Lentitud de las sacadas verticales + inestabilidad postural con caídas en el primer año, 


PSP posible: . 


— Cumplen puntos 1 y 3. 
— Cumplan algún punto del 4 al 5. 


Criterios de exclusión: 


— Encefalitis reciente. 

— Mano ajena. 

— Alteración sensitiva cortical. l 
— Psicosis sin relación a tratamiento dopaminérgico. 
— Signos cerebelosos. 

— Disautonomia. 

— Sindrome rígido acinético muy asimétrico. 

— Anomalía estructural en neuroimagen. 


— Reacción en cadena de la polimerasa + líquido cefalorraquídeo para Tropheryma Whippeli. 


var en los pacientes con PSP es el «signo del 
aplauso», en el que el médico realiza tres aplau- 
sos y pide al paciente que haga lo mismo. El pa- 
ciente, debido a problemas de planificación e 
inhibición motora, continúa aplaudiendo más 
de tres veces (Dubois et al., 2005). También se 
observan cambios en el lenguaje, fundamental- 
mente alteración de la fluidez verbal (con mayor 
afectación de la fluidez verbal fonética respecto 
a la semántica) y apraxia del habla (relacionada 
con los problemas motores). Se puede observar 
también enlentecimiento en la velocidad del pro- 
cesamiento y alteraciones visuoespaciales (aun- 
que estas podrían deberse a problemas de rastreo 
visual). Son también frecuentes los problemas de 
conducta y estado de ánimo, destacando la apa- 
tía asociada a la disfunción frontoestriatal (Ju- 
rado, Mataró y Pueyo, 2013). 
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4.3. Atrofia multisistémica (AMS) 


La AMS es una enfermedad esporádica dege- 
nerativa causada por el depósito de alfa-sinuclei- 
na, caracterizada por una combinación variable 
de signos y síntomas parkinsonianos, autonómi- 
cos, cerebelosos y piramidales de inicio en la me- 
diana edad (a partir de los 50). Existen dos tipos 
de AMS: la forma más frecuente es la parkinso- 
niana (AMS-P), en la que hay predominio de sig- 
nos parkinsonianos. El otro tipo es la forma cere- 
belosa (AMS-C) y en ella predomina la ataxia 
cerebelosa (Castillo-Sanz, Gil-Polo, Gutiérrez- 
Rios y Mendoza Rodríguez, 2012). 

La sintomatología clínica de la AMS-P pue- 
de ser muy similar a la EP, sobre todo al inicio 
de la enfermedad. Es característica la bradicine- 
sia, rigidez y temblor normalmente asimétrico 
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(a diferencia de la EP) y con poca respuesta a la 
¿+ levodopa, lo que ayuda al diagnóstico diferen- 
cial. También presentan signos de compromiso 
axial, como disartria, disfagia, inestabilidad y 
caídas; es común la distonía craneocervical 
(contracción muscular involuntaria y persisten- 
te que induce a posturas anormales), que en este 
caso afecta a la cabeza, cara y cuello, y la alte- 
ración precoz de los reflejos posturales. La 
AMS-C se presenta con ataxia de los miembros 
y de la marcha (marcha inestable y pérdida de 
equilibrio), habla disártrica, hipofónica y con 


balbuceos, alteraciones visuales (visión borrosa 
o doble y dificultad para enfocar) y disfagia 
(Gilman, 1998). 

El diagnóstico de la patología es clínico y la 
distinción entre ambos grupos en ocasiones es 
compleja, ya que los dos subgrupos pueden pre- 
sentar solapamiento de afectación nigroestriatal 
en la AMS-P y del sistema olivopontocerebeloso 
(troncoencéfalo y cerebelo) en la AMS- C, y a me- 
dida que avanza la enfermedad la sintomatología 
clínica motora puede ir variando (Jurado, Mataró 
y Pueyo, 2013). 


TABLA 12.7 
Criterios diagnósticos de la atrofia multisistémica (Gilman et al., 2008) 


AMS definida: 


Demostración histopatológica de abundantes inclusiones citoplamáticas, alfasinucleína positiva, en asociación con 
cambios neurodegenerativos en estructuras estrionígricas y olivopontocerebelosas. 


AMS probable: 


mmHd de diastólica. 


ra cerebelosa). 


Enfermedad esporádica, progresiva, de comienzo en la edad adulta (> 30 años) y caracterizada por: 
—- Disfunción autonómica e incontinencia urinaria (con disfunción eréctil en los hombres). 
— Disminución de la presión arterial ortostática al permanecer 3 minutos con al menos 30 mmHg de sistólica o 15 


— Parkinsonismo (bradicinesia, con rigidez, temblor o inestabilidad postural), con pobre respuesta a la levodopa. 
— Sindrome cerebeloso (ataxia de la marcha con disartria cer ebelosa, ataxia de miembros o disfunción oculomoto- 


AMS posible: 


ra cerebelosa). 


Otras de las habituales características radio- 
lógicas que apoyan el diagnóstico de AMS-P son 
la atrofia en el putamen, en el pedúnculo cerebe- 
loso medio, puente o cerebelo, así como el hipo- 
metabolismo cerebral medido con PET y radio- 


Enfermedad esporádica, progresiva, de comienzo en la edad adulta (> 30 años) y caracterizada por: 


- Parkinsonismo (bradicinesia, con rigidez, temblor o inestabilidad postural). 
— Síndrome cerebeloso (ataxia de la marcha con disartria cerebelosa, ataxia de miembros o disfunción oculomoto- 


- Al menos una característica sugestiva de disfunción autonómica (urgencia miccional sin otra explicación, vacia- 
do vesical incompleto, disfunción eréctil en hombres, declinación significativa ortostática de la presión arterial 
que no llega a los niveles requeridos en la AMS probable). 

— Al menos una de las características adicionales de la AMS posible, 


fármaco fluorodesoxiglucosa (FDG) en putamen, 

troncoencéfalo o cerebelo. Para la AMS-C se uti- 
lizan las mismas características radiológicas, pero 
en este caso también se añade una posible dener- 
vación presináptica dopaminérgica nigroestriatal 
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observada con PET o SPECT (Gilman et al., 
2008). 

El deterioro cognitivo de la AMS está poco 
estudiado y no aparece hasta que la enfermedad 
se encuentra avanzada, de hecho si el deterioro 
cognitivo aparece al inicio (demencia), se sospe- 
cha de otra enfermedad degenerativa. Las altera- 
ciones cognitivas más descritas son las referidas a 
las funciones ejecutivas, como alteraciones de la 


— La DCB, junto con la PSP y la AMS sia; los denomi 
— En la DCB las alteraciones motoras incluyen parkinsonism 
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fluidez verbal, MT, planificación y flexibilidad 
cognitiva. También se han descrito alteración de 
las funciones visuoespaciales y visuoconstructivas 
y del aprendizaje y MLP (Robbins et al., 1992; 
Jurado, Mataró y Pueyo, 2013). Finalmente, tam- 
bién presentan trastornos neuropsiquiátricos, 
siendo lo más prevalente la sintomatología depre- 
siva y la ansiedad (Schrag et al., 2010), 


dos: parkinsonismos atípicos. 
(rigidez e hipocinesia), distonía de una 


extremidad, mioclonías corticales reflejas, piramidalismo, temb or postural” o de acción y Apnea 


oculomotora (con afectación de movimientos sacáridos horizon 


verticales). - 


les y 


— La característica radiológica de la DCB es la atrofia parietal. Ò frontoparietal asimóbica: 
—- El síntoma cognitivo más frecuente en la DCB es la apraxia. idemotora. Otras alteraciones neuropsi- 
; cológicas asociadas a la enfermedad son el sindrome de la mano ajena, apraxia: del habla, altera- 
+ clones de la atención; velocidad del procesamiento, funciones: ejecutivas y lenguaje. “a 
— La PSP o síndrome de Steel-Richarsond-Olzewski se: caracteriza a nivel motor por inestabilidad: 
: postural: progresiva con caídas precoces, oftalmoplejia: supranuclear vertical y pari onime ede : 
‘drome rigido-acinético), con escasa respuesta a la levodopa. aoe EN 
— En los pacientes con PSP se puede observar una marcada atrofia del 'mesencótaló y llos pedúricilos: g 
cerebrales (signo del colibrí o del pingüino en cortes sagitales: y O de ey Mouse en cortes l 


axiales). 


— Enla PSP destacan las alteraciones de las funciones ejecutivas. 

- — El «signo del aplauso», en el que médico realiza tres aplausos y pide al paciente que haga ior mismo, ne 
pero debido a la planificación e inhibición motora el paciente continúa aplaudiendo más de tres: vece i 

es bastante común en la PSP, aunque no es específico de la enfermedad. ee 

— La AMS incluye afectación del sistema nervioso autónomo, síntomas cerebelosos, parkinsonianos y. 


= piramidales. 


— La AMS se puede subclasificar según el paciente presente un i predominio de clinica parkinsoniana 


(AMS- B o clínica cerebelosa (AMS-C). 
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PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN 


1. ¿Cuál de estos síntomas se puede encontrar 
de forma precoz (incluso antes que las altera- 
ciones motoras) en la EP?: 


a) Alteraciones del sueño REM. 
b) Sintomatologia depresiva. 
c) ay b son correctas, 


Za ¿Cuál de las siguientes alteraciones neuropa- 
tológicas se asocia a un peor rendimiento cog- 
nitivo en la EP?: 


a) Alteración de las vías colinérgicas. 
b) Atrofia en temporoparietal. 
c) Alteración de las vías serotonérgicas. 


3. ¿Cuál de las siguientes técnicas de neuroima- 
gen consigue visualizar y detectar con un alto 
nivel de sensibilidad las alteraciones patoló- 
gicas asociadas a la EP?: 


a) Atrofia visualizada mediante RM estruc- 
tural en el núcleo estriado, 

b) SPECT, utilizando el marcador 1231- 
loflupano, 

c) Aumento de difusividad en el estriado y 
tálamo. 


4. ¿Cuál de los siguientes síntomas clínicos no 


es necesario para el diagnóstico de la EP y, si 
aparece de forma precoz, se sospecha de 
otros diagnósticos (como la PSP)?: 


a) Bradicinesia. 
b) Temblor. 


5. 


c) Alteración de los reflejos posturales y del 
equilibrio. 


¿Cuál de estas variables anatómicas se ha 
mostrado como un biomarcador fiable para 
describir las distintas etapas de evolución de 
la EH?: 


a) Pérdida de sustancia blanca en el lóbulo 
frontal. 

b) Atrofia en el estriado izquierdo y su pro- 
gresión al estriado derecho. 

c) Atrofia hipotalámica. 


Una paciente de 65 años presenta parkinsonis- 
mo rígido-acinético, apraxia ideomotora de 
predominio en hemicuerpo derecho, así como 
fenómeno de mano ajena. ¿Qué diagnóstico 
consideras más probable y qué hallazgos espe- 
Tas encontrar en el examen radiológico? 


a) DCB-atrofia frontoparietal izquierda. 
b) PSP-signo del colibrí. 

c) DCB-atrofia frontoparietal derecha, 

El denominado «signo del cohete» se carac- 


teriza por : y se puede ob- 
servar en pacientes con ; 


a) Los pacientes se levantan de la silla y rá- 
pidamente se vuelven a caer/DCB. 

b) Los pacientes se levantan de la silla y rá- 
pidamente se vuelven a caer/PSP. 

c) Los pacientes se muestran lentos al ini- 
ciar los movimientos/AMS. 


cas 


nione SUJO9O) seysondsay 
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